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中 华人 民 共 和 国 成 立 40 余 年 来 ， 年 轻 的 神经 外 科 在 党 和 政府 的 大 力 支 持 下 、 在 医护 
人 员 的 共同 努力 下 取得 了 令 人 瞩目 的 进展 ， 对 于 比较 常见 的 颅 脑 损伤 、 颅 内 肿瘤 和 脑 血 
管 疾病 的 诊治 上 已 达到 国际 先进 水 平 ， 在 总 结 临床 经 验 和 实验 研究 的 基础 上 国内 同道 们 
已 发 表 学 术 论 文 数 千 篇 ， 也 出 版 过 许多 神经 外 科学 方面 的 著作 

儿童 颅 内 肿瘤 的 患 病 率 仅 次 于 白血病 而 居 儿 童 期 肿瘤 的 第 二 位 ， 而 作为 神经 外 科 一 
个 分 支 的 小 儿 神经 外 科 在 我 国 仍 属 薄 弱 环节 ， 不 少 颅 内 肿瘤 患 儿 曾 被 误诊 ， 有 的 其 至 失 
去 治疗 时 机 。 在 科学 日 趋 专门 化 的 今天 ， 国 外 在 儿童 神经 外 科 专 业 方 面 做 了 大 量 工作 ， 
一 些 国家 出 版 了 不 少 专著 。 早 在 70 年 代 末 我 科 白 广 明 副 教授 曾 计划 撰写 一 本 小 儿 神 经 外 
科 的 书籍 ， 可 惜 因 于 1979 年 不 幸 病 逝 而 未 能 如 愿 。 曾 多 年 跟随 其 工作 的 罗 世 祺 ( 现 为 
神经 外 科教 授 ) 在 繁忙 的 工作 中 抽出 时 间 ， 和 有 关 医 生 一 起 总 结 了 30 余 年 来 2000 例 儿童 颅 
内 肿瘤 的 治疗 经 验 ， 参 考 了 大 量 国内 外 文献 ， 对 儿童 颅 内 肿瘤 的 临床 特点 作 了 详细 的 介 
绍 ， 填 补 了 我 国 这 一 医学 领域 的 空白 。 本 书 的 问世 对 有 一 定 临床 经 验 的 神经 外 科 医 师 在 
这 类 疾病 的 诊治 上 会 有 很 大 帮助 ， 同 时 对 神经 内 科 、 儿 科 及 放射 科 医师 在 疾病 的 诊断 及 
鉴别 诊断 上 也 会 有 所 神 益 。 在 此 希望 国内 同道 们 能 热情 地 给 予 批评 和 指正 ， 以 使 本 书 今 
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前 言 


儿童 颅 内 肿瘤 是 儿童 期 最 常见 的 肿瘤 之 一 ， 但 至 今 我 国 尚 无 一 本 关于 小 儿 神 经 外 科 
的 专著 ， 并 且 国内 仅 北京 天 坛 医 院 有 独立 的 儿童 神经 外 科 病 房 ， 鉴 于 多 数 医 务 人 员 对 儿 
童 颅 内 肿瘤 缺乏 足够 的 知识 ,以 致 近 1/4 的 患 儿 来 诊 时 因 未 获得 及 时 而 正确 的 诊断 而 延误 
到 疾病 的 晚期 ， 为 此 作为 专业 医务 工作 者 深 感 遗憾 ， 当 然 ， 患 儿 家 长 也 十 分 痛心 。 我 国 
最 早 从 事 儿童 神经 外 科 专 业 的 白 广 明 副 教授 早 在 10 余 年 前 就 计划 与 笔者 共同 编写 一 本 儿 
童 神经 外 科学 ， 但 因 其 不 幸 于 1979 年 病逝 而 未 能 如 愿 ， 这 对 神经 外 科 特 别 是 儿童 神经 外 
科 事 业 是 一 个 很 大 的 损失 。 和 白 广 明 副 教授 在 病危 时 嘱 只 笔者 早日 列 出 编写 计划 和 尽快 动 
笔 ，10 余 年 来 一 直 铭 记 在 心 ， 但 由 于 工作 繁忙 而 始终 未 能 完成 ， 对 此 深 感 内 次 。 我 院 30 
余年 来 经 手术 和 病理 证 实 的 15 岁 以 下 的 儿童 颅 内 肿瘤 已 超过 2000 例 ， 在 诊治 过 程 中 积累 
了 不 少 经 验 和 教训 ， 这 不 仅 在 亚洲 ， 甚 至 在 世界 上 也 是 罕见 的 。 为 了 使 神经 外 科 专业 医 
务 人 员 在 诊治 本 病 时 少 走 弯路 ， 为 了 使 更 多 的 患 儿 得 到 及 时 诊断 和 恰当 的 治疗 ， 为 了 完 
成 白 广 明 老 师 的 遗愿 ， 我 们 克服 了 种 种 困难 利用 大 量 业余 时 间 写 出 了 《儿童 颅 内 肿瘤 》 
一 书 ， 以 填补 这 一 分 支 学 科 的 空白 。 本 书 共 23 章 ， 含 总 论 及 各 论 两 部 份 ， 在 各 论 中 我 们 
以 肿瘤 的 性 质 及 部 位 排列 ,在 某 些 章节 又 突出 某 年 龄 组 的 特点 ， 全 书 共 约 370 千 字 , 附 有 
照片 272 张 及 一 些 图 表 。 书 中 尽 可 能 收集 国内 外 有 关 文献 列 在 每 章 后 面 供 大 家 参考 , 以 期 
望 对 神经 外 科 及 儿科 医师 们 有 所 帮助 。 但 由 于 作者 经 验 所 限 ， 书 中 会 有 不 少 不 到 之 处 ， 
因此 惠 心 地 希望 神经 外 科 的 同道 们 对 本 书 的 内 容 予 以 批评 指正 ， 以 使 我 们 今后 的 工作 不 
断 地 改进 和 提高 。 

书 中 病理 部 份 由 北京 市 神经 外 科研 究 所 的 罗 麟 主任、 放射 学 中 的 CT 及 MRI 部 份 由 
戴 建 平 副 院 长 撰写 ， 照 片 大 部 份 是 由 天 坛 医院 及 研究 所 照 像 室 的 同志 制作 ， 全 文 由 研究 
所 吴 中 学 医学 博士 及 我 科 的 柳 国 良 主治 医师 作 了 仔细 地 校对 ， 神 经 外 科 许 多 医护 人 员 参 
加 了 资料 的 统计 和 抄写 ,尤其 吴 震 医师 承担 了 本 书 定稿 后 的 抄写 任务 ,说 此 一 并 致 以 谢意 。 
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第 一 篇 总 it 
第 一 章 ”儿童 颅 内 肿瘤 概述 


现代 医学 科学 的 主要 标志 之 一 是 学 科 分 支 的 精细 化 、 多 学 科 间 的 相互 交叉 及 边缘 科 
学 的 不 断 出 现 。 这 种 精细 的 学 科 分 支 使 人 们 能 更 为 详尽 地 去 探索 人 类 疾病 的 奥秘 ， 同 时 
使 医学 科学 的 发 展 不 论 在 深度 和 广度 上 都 有 了 突破 性 的 进展 。 神 经 外 科学 是 一 门 较为 新 
兴 的 临床 科学 ， 尽 管 早 在 17 世 纪 人 们 就 对 颅骨 和 神经 系统 的 结构 有 了 初步 认识 ， 但 其 真 
正 发 展 是 从 上 个 世纪 开始 的 。Cushing (1869~ 1939) 和 Dandy (1886 ~1946) 对 临床 神 
经 外 科 做 出 了 重大 贡献 ， 他 们 的 工作 是 现代 神经 外 科 之 重要 里 程 碑 。 儿 童 神经 外 科学 作 
为 神经 外 科 的 重要 分 支 ， 其 起 步 是 较 晚 的 。 1954 年 Ingraham 和 Matson (1?) 写 出 了 第 一 本 
权威 性 的 儿童 神经 外 科学 ， 成 为 儿童 神经 外 科 的 先驱 。1969 年 Matson 00 对 该 书 进行 了 
修改 和 增补 而 再 版 ， 他 本 人 对 儿童 神经 外 科 疾 病 的 治疗 作出 了 巨大 贡献 ， 至 今 颅 咽 管 疙 
的 手术 治疗 水 平 还 不 能 与 他 相 比 。 不 幸 他 在 该 书 出 版 后 不 久 病逝 。1982 年 美国 和 加 拿 
大 的 神经 外 科 专家 共同 撰写 了 一 本 儿童 神经 外 科 的 专著 〈 即 Pediatric Neurosurgery 
G&S1982)。 这 些 书 都 被 看 成 当今 儿童 神经 外 科 疾病 诊治 的 宝贵 资料 。 我 院 1960 年 
建立 国内 第 一 个 也 是 至 今 唯一 的 儿童 神经 外 科 专 业 病 房 ， 对 儿童 颅 内 肿瘤 、 颅 脑 损 伤 、 
消 贿 肿 净 血 管 病 和 先天 性 疾病 等 诊治 作 了 大 量 工作 , 也 发 表 过 一 些 论文 ,但 至 今 我 国 尚 无 儿童 
神经 外 科 疾 病 治疗 的 专著 。 本 书 将 对 2000 例 儿童 颅 内 肿瘤 的 治疗 经 验 做 一 总 结 。 为 了 增 
加 大 家 对 疾病 的 认识 ， 我 们 尽 可 能 参考 国内 外 文献 ， 希 望 对 临床 工作 者 在 诊治 本 类 疾病 
时 有 所 帮助 。 

【 患 病 率 】 

儿童 肿瘤 中 颅 内 肿瘤 的 发 病 率 是 相当 高 的 , 仅 次 于 白血病 而 居 儿 童 期 肿瘤 的 第 二 位 。 
人 群发 病 率 达 2 ~ 5 /10 万 和 人口 /年 ， 美 国明 尼 苏 达 的 Schoenberg (8) 统计 达 5.01/10 万 
人 口 /年 。Stern 统 计 2808 例 儿童 尸体 解剖 结果 发 现 62 例 颅 内 肿瘤 ， 占 2.2%‘，，。 在 全 年 
龄 组 颅 内 肿瘤 中 儿童 期 患 病 占 15 ~ 20% 99.4.155， 占 15 岁 以 下 年 龄 组 全 身 各 类 肿瘤 
的 40~50%， 远 远 高 于 成 人 发 病 率 "5 。1985 年 我 国 六 城市 居民 神经 系统 疾病 流行 
病 学 调查 资料 “2 中 脑 瘤 的 发 病 率 为 32 / 10 万 人 口 。 据 此 每 年 将 有 32 万 左右 脑 瘤 患者 ， 
按 我 院 儿童 脑 瘤 所 占 比 例 可 推测 每 年 我 国 将 有 近 5 万 儿童 颅 内 肿瘤 患者 出 现 。 

我 院 34 年 〈1955 ~1989) 中 共 收 治 经 病理 证 实 的 颅 内 肿瘤 13278 例 , 其 中 儿童 (15 岁 
以 下 ) 占 2000 例 ， 占 全 年 龄 组 颅 内 肿瘤 总 数 的 15.1%。 

【年 龄 与 性 别 】 

儿童 时 期 各 年 龄 均 可 发 生 颅 内 肿瘤 ， 不 同类 型 肿瘤 其 好 发 年 龄 有 一 定 差异 。Ohta o» 
1977 年 收集 世界 各 国文 献 发 现年 龄 最 小 的 脑 瘤 患 儿 是 死 产 (stillborn)， 统 计 共 28 例 ， 初 
生 时 已 患 脑 瘤 者 33 例 ， 因 而 他 将 其 称 为 “先天 性 脑 瘤 "。 此 外 还 可 见 有 新 生 儿 期 颅 内 肿瘤 
的 个 案 报告 "e~te。 多 数 作者 认为 儿童 脑 装 的 好 发 年 龄 在 10 岁 以 前 “lo。 Ingraham a9 
指出 儿童 颅 内 肿瘤 的 高 发 年 龄 在 5 ~ 8 岁 。 并 发 现在 该 年 龄 区 段 之 前 ， 随 年 龄 增加 儿童 


脑 瘤 发 病 率 增加 ， 而 在 此 年 龄 区 段 之 后 则 随 年 龄 增加 而 减少 。 
肿瘤 类 型 与 年 龄 亦 有 关 Com, dn 1 岁 以 内 机 儿 以 侧 脑室 和 第 三 脑室 肿瘤 多 见 ， 学 龄 
前 儿童 则 以 先天 性 肿瘤 及 松 果 体 肿瘤 多 见 ，10 岁 以 后 各 类 胶 质 瘤 和 血管 母 细 胞 瘤 多 见 。 
我 们 2000 例 儿童 颅 内 肿瘤 的 年 龄 分 布 如 图 1 - 1 。 其 中 年 龄 最 小 的 为 4 个 月 ( 室 管 膜 
RD: 0 ~ 3 岁 婴 幼儿 发 病 较 少 ， 共 165 例 〈 占 总 数 8.3%), 3X 55 ULL IURE EGRE UR SC 
RREAK: 年 龄 在 6 岁 以 上 者 发 病 较 高 (80.4%)。 


男性 usop 


-x 








图 1- 1 LERARES (2000) 
儿童 颅 内 肿瘤 的 总 性 别 分 布 大 致 相等 。 但 Bruno (1) 认为 0~ 10 岁 年 龄 组 男性 稍 多 于 
女性 ， 男 : 女 为 1.2: 1 ， 而 在 10~ 15 岁 则 女性 稍 多 于 男性 (1.1: 1 )。Jackson aD 资料 分 


析 儿 童 颅 内 肿瘤 男性 占 53.5%, 女 性 占 46.5%。Ingraham (19) 分 析 与 上 述 分 布 基本 相似 。 
但 多 数 作者 认为 这 仅 反 映 了 正常 人 群 的 性 别 分 布 ， 无 临床 意义 “35 9) 。 

此 外 ， 人 性别 分 布 与 肿瘤 的 部 位 和 组 织 学 类 型 亦 有 关 CO, 男性 患 儿 以 松 果 体 区 肿瘤 ， 
脉络 从 乳头 状 瘤 和 畸 胎 瘤 多 见 。 赃 母 细胞 瘤 、 室 管 膜 瘤 和 垂体 区 肿瘤 亦 以 男性 相对 多 见 。 
女性 多 见 的 有 鞍 上 生殖 细胞 瘤 等 。 

本 组 2000 例 儿童 脑 瘤 中 男性 占 1150 例 (57.5%)， 女 性 850 例 (42.5%)， 男 : 女 为 
1.4: 1， 男 性 稍 多 于 女性 。 

【肿瘤 部 位 及 肿瘤 类 型 了 

成 人 颅 内 肿瘤 的 70~75% 在 莫 上 ， 而 儿童 幕 下 肿瘤 稍 占 多 数 10s 26 25, 29 28)。 这 是 
成 人 与 儿童 颅 内 肿瘤 的 两 个 显著 差别 之 一 。 儿 童 颅 内 肿瘤 多 位 于 中 线 ， 这 与 其 多 来 源 于 
胚胎 残余 组 织 有 关 。 综 合 文献 儿童 颅 内 肿瘤 幕 上 下 分 布 如 表 1-1。 

Jackson (10 认为 儿童 鼎 内 肿瘤 以 幕 下 多 见 与 几 个 因素 有 关 。 首 先 成 人 多 见 的 脑膜 瘤 
以 幕 上 多 见 ， 而 儿童 脑膜 瘤 十 分 少见 ， 其 次 儿童 髓 母 细 胞 瘤 发 病 率 高 (将近 1. /5 )， 而 
其 部 位 以 幕 下 占 绝对 优势 。 成 人 患 髓 母 细 胞 瘤 则 十 分 罕见 。 
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作 者 CER) FRA GF) 总 例 数 * cm oo 幕 下 肿瘤 〈%) 
Ingraham (19) (1954) 0-12 313 40 60 
Jackson (11) (1959) 0-15 273 48 52 
Slooff (21) * (1966) 9-15 1891 45 55 
Lavoine (21) (1969) 0-16 261 43 87 
Koos (22) a971) 0 ~16 700 50 50 
Bruno (1) (1982) 0-16 1350 44 56 
本 组 (1989) 0-15 2000 53.2 46.8 

，Slooff 为 综合 统计 资料 


本 组 2000 例 儿童 颅 内 肿瘤 部 位 分 布 如 表 表 1 -2 儿童 颅 内 肿瘤 的 部 位 


1 -2 所 示 。 幕 上 肿瘤 共计 1064 例 , 153.2%; 
而 幕 下 936 例 ， 占 46 .8% ;与 国外 报告 不 尽 相 
同 。 幕 下 肿瘤 较 少 的 原因 可 能 与 本 组 颅 咽 管 瘤 
发 病 较 国外 文献 报告 为 高 有 关 。 

总 之 ， 儿 童 鼎 内 肿瘤 蓝 上 多 位 于 第 三 脑室 
前 或 后 部 及 大 脑 半球 ， 幕 下 肿瘤 则 多 位 于 第 四 


小 脑 角 肿瘤 在 儿童 极为 罕见 09, 
儿童 颅 内 肿瘤 的 组 织 学 类 型 与 成 人 有 明显 





分 布 (2000 例 ) 

肿瘤 部 位 例 数 56 
大 脑 半球 351 17.6 
侧 脑室 63 3.2 


第 三 脑室 (前 部 及 后 部 ) 262 13.1 


上 视 丘 62 3.1 
脑室 ， 小 脑 量 部 及 小 脑 半球 ， 成 人 常见 的 桥 脑 arx 275 13.8 


其 它 〈 底 节 及 透明 隔 等 ) 51 2.6 





ER, MARS NLA BEM. Beem AIT y 小 脑 半球 noon 

^ itis] i 274 18.7 
经 瘤 在 儿童 极为 少见 ， 而 神经 胶 质 瘤 占 儿 童 颅 第 四 脑室 $492 jo 
内 肿瘤 的 70 一 86%， 远 远 高 于 成 人 胶 质 瘤 的 发 h 人 
FR SNÆ) O% w- 75。 不 同 作者 统计 儿 下 pe 8. kr 


PT PS PB a Te E 1 - 3 。 





HEE EAE AS HS D L PI kg a a Se, CHEST AL P 
肿瘤 的 50% 左 右 OP. AF BEAR AES AR, 生活 水 平和 卫生 水 平 不 断 提高 , PLUS A Bost 
的 发 病 逐 年 下 降 ， 现 在 一 般 统计 占 颅 内 肿瘤 的 1 % 左 右 。 


表 1-3 儿童 颅 内 肿瘤 中 胶 质 瘤 构 成 





作者 (年 代 ) BAR RAMAK % 
Smith GD (1942) 100 86 86 
Keith (25) (1949) 427 359 84 
Walker (32) (1949) — 100 78 78 
Cuneo (29) (1953) — 83 58 70 
Ingraham O9) — (1954) — 313 250 80 
Matson (23) (1969) — 750 585 78 
本 组 (1989) — 2000 1364 — 68 


其 它 儿 童 多 见 的 肿瘤 还 有 颅 咽 
AEA AE E HHL AO M ia M G o 
Matson 0o 对 750 例 儿童 颅 内 肿瘤 
分 析 ， 患 病 率 占 前 五 位 的 是 ， 星 形 
MN 1 ~ 26.9%, Bi 
胞 瘤 占 18.5%, Hal BE HE A G9. 596, 
颅 咽 管 瘤 占 9. 1%, 8.8%. 
Bruno DRA JUS Et JUL 
种 常见 颅 内 肿瘤 患 病 率 ( 表 1 -4 )， 
而 这 些 肿瘤 在 成 人 均 少 见 。 颅 内 转 


i 

















移 瘤 成 人 多 见 ， 而 在 儿童 期 K-44 几 种 儿童 常见 颅 内 肿瘤 的 患 病 情况 和 ! 
极为 罕见 。 本 组 2000 例 儿童 paze Walker Bruno 世界 范围 调查 ”区 域 性 分 布 
MANARE FRARE 小 脑 星 形 细胞 瘤 20 —12—17 26~38 15 (日 本 ) 
类 型 分 布 如 表 1 - 5, 图 1-2 表 ge ena 18 13-17 14-25 — 11 (非洲 ) 
示 各 类 肿瘤 所 占 的 比例 。 seme 8 3-7 9~1l 19 (印度 ) 
此 外 ， 我 们 将 2000 例 儿 18 (非洲 ) 
童 颅 内 肿瘤 的 几 种 主要 类 型 MARM 5 6~9 6~9 16 (AA) 
与 成 人 相对 应 比较 ( 表 1-6)， 
可 见 患 病 率 方面 的 明显 差异 
成 人 与 儿童 颅 内 肿瘤 患 病 率 较 大 差异 表现 在 脑膜 瘤 、 季 体 腺 瘤 、 神 经 东 瘙 、 神 经 纤 
表 1-5 儿童 颅 内 肿瘤 的 病理 性 质 HEIM, PLUR PF A AO BERE SH HE TAE. 
及 幕 上 下 分 布 (20005) ME 1-5 np, JU HEBR S JL 
"UE 童 颅 内 肿瘤 的 68.2%， 远 远 高 于 
sede FEET OAH ONO expec MRC). Æ 
CE2 LE DEAE 3 196 231 427 21.3 28 AS FL C BK 16.6% ) 
多 形 胶 质 母 细胞 瘤 89 16 105 — 5.3 较 欧美 文献 报告 (7 ~13%) 稍 
Mom 87 176 263 ii 高 。 
经 LIII] 0 370 370 18.5 iie 
Wo PERRA a 3 w 2.5 此 外 ， 世 界 范围 统计 还 发 现 
mo 混合 性 胶 质 奖 49 15 64 3.2 儿童 颅 内 肿瘤 病理 类 型 与 人 种 亦 
wp “神经 节 细胞 疙 9 4 13 0%.7 A, 如 北美 多 见 小 脑 星 形 细胞 
DEAN AL SKAR E 15 8 23 12 ARMEANA, AEA A 
Jb I 2 > 13 36 4 24 见 松 果 体 瘤 和 颅 咽 管 瘤 ， 印 度 以 
生殖 细胞 瘤 73 1 74 3.7 室 管 膜 瘤 多 见 ， 白 种 人 患 体 母 细 
RUM 16 0 16 08 胞 瘤 的 比例 (14~15%) 高 于 黑 
BUR Et 329 3 332 16.6 — A (4.5~11%) gan , 
BER SA 4 17 e 3.1 
听 神 经 瘤 0 8 8 0.4 【 脑 瘤 的 生化 及 免疫 】 
血管 网 织 细胞 疙 2» 4b «385 1027 脑 瘤 细胞 与 其 他 肿瘤 细胞 一 
上 皮 样 囊肿 及 皮 样 囊 肿 9 12 2 7142 样 具有 杂 合 性 ， 具 有 不 同 的 生物 
DT] 3 35 “1.7 ”学 特征 ,包括 核 型 方式 、 增 长 率 、 
松 果 体 细胞 疙 9 0 9 0%5 代谢 免疫 及 对 化 疗 药物 的 易 感 
Bua 2 0 2 OL 性 等 。 这 种 差异 不 仅 存在 于 不 同 
erint 200 5/095. 肿瘤 之 间 ， 也 在 同一 种 肿瘤 的 不 
"14 2 2。 a Qo 同 细胞 亚 群 中 存在 ©, 
TAM 13 19 32 1.6 UH fü ^ EAR) DUBE RR 
Li 7 1 8 “0.4 最 为 典型 ， 主 要 表现 为 糖 酵 解 率 
HEM 2 0 2 0.1 增加 呼吸 率 下 降 ， 糖 原 和 脂 多 
其 他 (血管 外 膜 细胞 瘤 等 ) 4 0 4 0.2 糖 含量 增加 、 磷 脂 、 糖 脂 减少 , 
合计 1064 936 2000 100 蛋白 酶 、 肽 酶 及 溶 酶 体 活性 增加 








及 核酸 代谢 增加 等 。 较 为 特异 的 


图 1-2 




















2000 例 儿童 颅 内 肿瘤 组 织 学 类 型 分 布 情况 
变化 包括 环 核 苷 酸 的 调控 和 多 胺 的 形成 “9 -~ 此 外 尚 有 瘤 细胞 表面 抗原 变化 和 体液 锡 
疫 等 470 

精 醉 解 变化 是 脑 瘤 和 其 他 实体 瘤 所 共有 的 ， 脑 瘤 细胞 糖 酵 解 一 般 速率 是 增加 ， 从 而 
使 乳酸 生成 增加 。 这 一 特点 在 低 分 化 、 迅 速生 长 的 肿瘤 更 为 突出 。Dichiro 09 研究 6 Hil 








K1-6 颅 内 肿瘤 不 同年 龄 及 组 织 类 型 分 布 13278 例 ) 
全 年 龄 组 成 人 (11278) 儿童 (2000) 

ware 例 数 * 例 数 % WE s 
胶 质 瘤 5380 40.5 4673 41.4 1364 — 68.2 
LI rj 2324 17.5 2263 20.1 61 3.1 
EARM 1648 12.4 1629 14.4 19 1.0 
MEM RMIERIEN 1113 8.4 1105 9.8 8 0.4 
BORA 705 5.3 373 3.3 332 — 16.6 
BA G A 395 3.0 25 0.2 370 — 18.5 
IERUR UAM 128 1.0 54 0.5 74 3.7 
Bad tT 544 4.1 299 2.7 245 — 12.8 
脉络 从 乳头 状 瘤 78 0.6 52 9.5 21 1.1 
TN 101 0.8 97 0.9 4 0.2 
BEES 126 1.9 93 0.8 33 1.7 





胶 质 瘤 的 局 部 脑 代谢 率 (LCMR)， 发 现 恶性 胶 质 瘤 糖 的 摄取 量 增 加 ， 而 1 ~ 了 级 星 形 细 
胞 瘤 较 正常 组 织 稍 低 。 可 见 LCMR 变 化 是 随 肿 瘤 恶性 程度 的 增加 而 增加 。 

正常 脑 细胞 呼吸 商 (RQ) 和 COz/Oz 比 值 均 为 1.0， 与 正常 比较 胶 质 瘤 氧 耗 约 为 正 
常 的 10 一 25%，R Q 为 正常 的 70 一 80%。 这 一 糖 醉 解 加 快 的 原因 目前 认为 是 醉 解 调节 酶 的 
活性 加 强 。 有 实验 表明 糖 酵 解 的 限 速 酶 已 糖 激酶 和 磷酸 果糖 激酶 活性 在 恶性 胶 质 瘤 明显 
增加 。 

葡萄 糖 除 供给 组 织 细胞 能 量 外 可 转化 成 核糖 而 成 为 核酸 的 前 体 ， 脑 瘤 特别 是 恶性 胶 
质 瘤 细 胞 有 这 一 生化 途径 中 间 产 物 的 增加 ， 说 明 这 一 变化 过 程 在 肿瘤 细胞 更 为 活跃 。 

还 有 实验 发 现 儿 童 脑 瘤 细胞 中 丙酮 酸 激酶 的 胚胎 型 同 功 酶 有 位 移 ， 这 种 位 移 与 肿瘤 
的 恶性 程度 有 关 。 

鉴于 糖 酵 解 亦 存在 于 正常 细胞 ， 故 肿瘤 细胞 的 糖 醇 解 加 强 可 能 继 发 于 其 他 变化 ， 如 
核酸 合成 增加 ， 以 满足 快速 的 细胞 分 裂 。 

综 上 述 脑 瘤 细胞 的 糖 醇 解 加 强 的 变化 复 类 似 于 胚胎 脑 的 糖 代谢 方式 ， 因 而 可 以 解释 
在 一 定 程度 上 胶 质 瘤 特 别 是 恶性 胶 质 瘤 对 缺 血 缺 氧 的 耐 受 性 较 高 的 原因 (nns rms 

脑 瘤 的 免疫 ， 所 有 肿瘤 均 有 肿瘤 移植 抗原 (TSTA)， 但 机 体 对 这 些 抗原 的 免疫 性 仅 
能 使 宿主 细胞 抗 少量 肿瘤 细胞 〈104 个 )。 多 数 实验 表明 移植 抗原 、 肿 瘤 特 异 抗原 、 病 毒 
抗原 和 胚胎 抗原 均 与 肿瘤 的 发 生 和 增殖 有 关 。 

人 体 对 异物 和 瘤 性 生长 的 免疫 机 制 是 由 补体 系统 ,抗原 抗体 间 的 相互 作用 来 进行 的 ， 
有 三 个 基本 时 相 ， 识 别 、 增 生 和 效应 子 作用 。 包 括 细 胞 和 体液 免疫 两 大 类 。 二 者 在 抗 肿 
瘤 效 应 中 是 相互 补偿 的 。 

细胞 免疫 主要 是 淋巴 细胞 和 巨 跟 细 胞 ， 包 括 细 胞 毒 效 应 子 细胞 (cytotoxic effector 
cell), {FIRM (helper cell) 和 抑制 细胞 (suppression cell) 等 几 个 亚 类 。 

体液 免疫 以 抗体 和 补体 系统 为 主 。 它 是 在 淋巴 细胞 识别 抗原 后 产生 的 。 识 别 抗原 后 ， 
B 淋巴 细胞 增生 分 化 成 桨 细胞， 然后 分 泌 抗 体 。 侍 服 细胞 在 促进 这 一 反应 上 有 重要 作用 。 
体液 免疫 是 多 步 过程 ， 巨 噬 细 胞 结合 抗原 ， 转 化 侍 服 细胞 、T 细胞 增生 使 相应 B 淋巴 细 
胞 集落 扩大 ， 抗 体 产生 。 

肿瘤 免疫 中 以 免疫 球 蛋白 IgG 和 IgM 突出 ， 均 属 细胞 毒性 类 。 

近年 已 确定 某 些 抗原 性 物质 如 S -100 蛋 白 ，14- 3 - 2 蛋白 ， 胶 质 酸 性 纤维 丝 蛋 白 
(GFAP), a; BOKELER BE PER BUE EH (MBP) 等 。 

大 约 35 — 65% IB BRL £L n[ MILES EL DONI AUR REGE, aE AU, E g 
胞 和 单 核 细 胞 (09 。 临 床上 小 圆 形 细胞 浸润 的 程度 与 病人 的 病程 及 长 期 存活 有 关 '%) 。 
Mabaley <91> 发 现 胶 质 母 细胞 净 术 前 可 有 IgM 水 平 升 高 ,50% 病 人 循环 中 可 有 用 免疫 莹 光 
技术 可 检测 到 的 抗 胶 质 瘤 抗 体 “?? 。Komblith c» 研究 发 现 可 能 有 82% 的 胶 质 瘤 病人 有 细 
胞 毒性 抗体 。 还 发 现 体外 增长 的 胶 质 瘤 细胞 固定 补体 的 能 力 lsM 大 于 1gG。 

【儿童 脑 瘤 病 因 学 】 

颅 内 肿瘤 的 病因 如 同 其 他 部 位 肿瘤 一 样 ， 尽 管 进行 了 广泛 深入 的 探讨 ， 但 对 其 瘤 性 
转化 过 程 仍 不 完全 清楚 。 

儿童 颅 内 肿瘤 的 发 生 相 当 程 度 上 与 胚胎 残余 组 织 有 关 。 一 个 世纪 以 前 Cohnheim 就 描 
述 了 “先天 性 胚胎 源 ” 这 一 概念 “3 。 他 认为 在 胚胎 发 育 早期 ,部 分 细胞 错位 于 异常 部 


n" 


fi. AYR BBA AS Ae RE BOE RI SAS. Be ee ESE. AR 
T8 PORA JU BER AL SAR BY HE] AK. A ATA AOE AR T D fa Rathke" s 
训 的 外 胚层 残余 。 儿 童 颅 咽 管 瘤 与 成 人 其 来 源 尚 不 尽 相同 ， 前 者 釉质 上 皮 成 份 明显 较 成 
ABE ME US. 

WR EO it EDUC CL EER PRI S. AA. MSE EA (Von 
Recklinghausen’ s 病 ) 患 儿 的 双 侧 听 神 经 纤维 瘤 都 是 目前 较为 广泛 研究 的 与 遗传 有 关 的 神经 
系统 肿瘤 。 此 外 对 脑膜 瘤 、 胶 质 瘤 的 研究 亦 发 现 与 遗传 有 关 。 与 遗传 有 关 的 神经 系统 肿瘤 
多 数 是 起 源 于 神经 晴 ， 多 有 家 族 史 。 现 代 肿 瘤 遗传 学 观点 认为 ， 多 数 肿 瘤 是 由 一 或 多 个 
遗传 基因 的 结构 和 功能 异常 所 致 ， 即 使 是 非 遗 传 性 单 发 颅 内 肿瘤 也 有 这 种 异常 。 这 种 基 
因 异 常 已 在 人 和 动物 中 肿瘤 细胞 和 分 子 生物 学 研究 中 得 以 确认 。 异 常 的 成 因 可 由 存在 于 
组 织 细胞 中 的 正常 基因 变异 而 成 ‘3， sa)。 这 些 基因 的 正常 功能 可 能 与 胚胎 形成 和 正常 细胞 
的 分 化 有 关 。 

尽管 单一 大 的 染色 体 畸 变 ， 包 括 部 分 或 全 部 染色 体 缺失 可 引起 瘤 样 转化 ， 但 多 数 肿 
瘤 的 染色 体 异 常 仅 累 及 小 DNA 片 段 〈 1 个 或 几 个 碱 基 )。 而 这 种 小 异常 单独 存在 是 不 足 
以 引起 瘤 性 转化 的 ， 附 加 的 一 或 几 个 畸变 是 肿瘤 形成 所 必须 的 ， 因 而 正常 细胞 的 瘤 性 转 
化 多 数 是 多 步骤 的 过 程 9 0)。 带 有 异常 瘤 基因 或 异常 基因 片段 的 病毒 可 将 其 带 有 癌 基 
因 的 DNA 整 合 入 宿主 细胞 ， 引 起 细胞 发 生 瘤 性 转化 。 

实验 证 明 昼 经 母 细胞 瘤 患 者 携带 有 遗传 的 基因 变异 ， 第 二 个 畸变 可 在 胚胎 晚期 或 生 
后 早期 完成 。 因 此 这 类 病人 可 表现 有 异常 染色 体 ， 如 双 微 粒 染 色 体 ‘DMs) 和 染色 体 同 
WREE (HSRs)， 这 种 异常 与 近年 来 颇 受 重视 的 癌 基 因 C- myc 的 相关 DNA 扩 增 有 
关 ， 有 实验 表明 部 分 神经 母 细胞 瘤 细胞 内 C-myc 扩 增 达 140 倍 以 上 35) 。 

Martuza ‘36 研究 267 份 脑膜 瘤 染 色 体 ， 用 中 期 染色 体 显 带 技 术 在 约 70%% 标 本 中 发 现 
有 染色 体 数目 的 减少 ， 最 常见 的 是 22 号 染色 体 单 体 ,单纯 22 号 单 体 者 约 占 10%, 另 有 83% 
同时 伴 有 一 或 几 个 其 他 染色 体 异 常 。Zang's) 认为 这 种 异常 有 些 可 能 与 SVso 病 毒 有 关 。 

胶 质 瘤 的 染色 体 异 常 相当 广泛 !42% ERE PE IE E SH HARE GE (multiple nevoid 
basal carcinoma syndrome) 可 伴 发 胶 质 瘤 ， 前 者 是 种 常 染色 体 显 性 遗传 病 ， 儿 童 多 
见 ， 这 些 病人 多 伴 有 髓 母 细胞 瘤 或 小 脑 星 形 细胞 净 。 胶 质 瘤 一 般 不 表现 有 标记 染 色 体 
(marker chromosome)， 而 以 第 7 号 染色 体 的 部 分 或 全 部 缺失 多 见 。 

Sha piro'65) 指出 颅 内 肿瘤 的 每 种 染色 体 异 常 都 是 非 随机 的 ， 在 分 子 水 平 上 可 能 代表 
了 痛 基 因 的 异常 表达 。 儿 童 颅 内 肿瘤 的 染色 体 异常 与 成 人 有 不 同 之 处 。Griffin'6 发 现 
尽管 儿童 脑 瘤 仍 是 近 二 倍 体 核 型 占 优势 ， 但 结构 异常 较 数量 异常 更 多 见 。 如 1 号 长 辟 
Cp 缺失 、 登 加 或 易 位 。17 号 短 臂 (7q) 等 臂 染色 体 (isochromosome) FE JL sik ioi 
较 多 见 ， 但 17 号 等 臂 染 色 体 iOD 一 般 不 单独 出 现 ， 其 出 现 的 意义 也 不 十 分 清楚 。 而 成 
人 较 多 见 的 多 拷贝 7 号 及 22 号 单 体 等 染色 体 异常 在 儿童 均 为 少见 。 

S BUE 318 77? 在 胶 质 净 细 胞 株 或 活体 组 织 中 发 现 有 表皮 生长 因子 受 体 EGFR), 
血小板 生长 因子 (PDGF) 的 过 度 表达 和 扩 增 ， 某 些 癌 基 因 也 在 人 类 脑 瘤 细胞 中 表达 和 
扩 增 ， 如 myc、sis、erbB、neu 等 。 

30 年 代 以 后 人 们 开始 高 度 重 视 某 些 化 学 物质 的 致癌 作用 ， 特 别 是 多 环 烃 类 物质 
(polycyclic hydrocarban), fm % 3f # ( benzpyrene) JP 4 lB 3 ( methylcholanthrene) 


Lp 


k1-7 口服 乙酸 唑 胶 药 物 鼠 神经 系统 肿瘤 的 发 生 率 








N -2 酰 -2- 唑 胺 药物 浓度 % TERA Ke HK RAD 

Lopez (1945) 0.05 12 1 ABER SS aE 

Hoch-ligeti (1950) 0.07 50 3 Jp CECI E 
RAB 
RM 

Symenoidis (1954) 0.03 290 2 REN 

Snell 0.025 63 5 ‘a aR it 

Oyasu (1920) 0.06 559 18 BAAS 
AEEA 

TEES benzanthrene) 09 27, 3, 43. 46 7D)。 但 早年 研究 结果 不 十 分 满意 ，Seligman 


用 直径 1~ 2mm 的 葵 并 芪 小 丸 植 入 鼠 脑 诱发 胶 质 瘤 和 肉瘤 的 成 功 ， 才 开始 了 近代 化 学 臻 
神经 系统 肿瘤 的 研究 “42) 。 部 分 作者 曾 用 口服 乙酰 唑 胺 诱发 颅 内 肿瘤 〈( 表 1 - 7 )。 

烷 化 剂 是 在 实验 诱发 鼎 内 肿瘤 中 又 一 重要 化 学 物质 。Druckrey 早 在 1965 年 证 明 甲 基 
亚 硝 逐 CN - methyl-N-nirosourea) 可 诱发 部 分 脑 瘤 (2), 乙 基 亚 硝 脲 杰 有 同样 致 神经 系 
统 肿瘤 的 能 力 。 

WES BH Chydrazines) 致 神经 系统 肿瘤 的 作用 亦 越 来 越 受 到 人 们 的 重视 。 

儿童 颅 内 肿瘤 成 因 中 一 个 重要 的 研究 方向 是 致 瘤 病 毒 '3), 病毒 致 神经 系统 肿瘤 这 一 
观点 得 到 动物 实验 和 人 类 脑 瘤 观察 结果 的 广泛 支持 “4 4, 5D, 已 证 实 某 些 病毒 可 在 细 
胞 培养 条 件 下 使 细胞 发 生 恶 性 转化 ， 这 种 转化 的 细胞 植 入 动物 体内 可 引起 肿瘤 的 发 
Ace an 4 5)。 这 种 肿瘤 包括 脉络 从 乳头 状 瘤 ， 室 管 膜 狂 和 多 数 分 化 不 良 的 神经 外 是 
叶 肿瘤 “2)。 脑膜 瘤 和 脑膜 肉瘤 的 发 生 亦 与 病毒 有 关 《50 目前 已 发 现 有 几 种 与 神经 系统 
肿瘤 发 生 有 关 的 病毒 ( 表 1 -8 )。 

对 儿童 颅 内 肿瘤 的 致 手 病 毒 研究 主要 是 乳 多 空 病毒 (papovaviruse) (54, 59, 它 包括 
乳头 状 瘤 病毒 〈papillonavirus) HEMA (Polyomaviruse), 后 者 又 包括 多 瘤 病 毒 和 
SV40 病 毒 (simian vacuolatingviruse 40)。SV40 是 1960 年 分 离 的 , 是 一 种 由 DNA(C12%) 
和 看 白质 (88%) 构成 的 环 状 基因 组 ， 包 括 BK，JC 等 人 类 变异 体 ‘% s)。 这 种 病毒 与 
儿童 颅 内 肿瘤 的 关系 ， 是 由 经 消 钥 灰质 炎 免 疫 孕 妇 的 子女 好 发 颇 内 肿瘤 所 发 现 的 。 
Heinonen (57)1973 年 调查 了 从 1959~1966 年 的 50897 位 妊娠 妇女 ， 有 18342 例 在 妊娠 期 间 
接受 了 冰 赃 灰质 炎 灭 活 疫苗 免疫 ， 其 中 14 例 〈7.6/1000 免 疫 妊 娠 妇女 ) 妊娠 妇女 的 儿童 
期 发 生 颅 内 肿瘤 ， 未 免疫 的 32555 例 妊娠 妇女 的 子女 中 仅 有 10 例 患 颅 内 肿瘤 (3.1/1000 孕 
妇 )。Farwell (59) 等 统计 40 例 儿童 脑 瘤 中 37 % 其 母 有 妊娠 期 SV40 免 疫 史 。 将 SV40 或 人 类 
变异 型 BK 和 JC 在 人 脑膜 中 进行 孵化 可 引起 广泛 组 织 破坏 ， 残 存 细胞 在 感染 后 2~3 月 时 有 
迅速 的 瘤 样 增生 Gh s0)。 在 人 类 颅 内 肿瘤 中 亦 已 找到 了 乳 多 空 病毒 的 特异 性 抗原 (T-Ag) 
( 表 1-9)。 主 要 是 胶 质 母 细胞 瘤 . 室 管 膜 瘤 和 髓 母 细胞 瘤 ， 多 为 儿童 多 见 肿 瘤 。 人 类 胶 
质 母 细胞 瘤 中 还 找到 了 SV40 样 病毒 颗粒 “62 Bastian 5) 对 脉络 从 乳头 状 瘤 进行 电镜 观 
察 中 发 现 ， 肿 瘤 上 皮 细 胞 胞 浆 基质 中 有 屯 多 空 病毒 样 颗粒 ， 直 径 33 一 43.5 nm。 但 对 此 
Carter o 持 不 同 看 法 。 目 前 认为 这 种 病毒 是 经 胎盘 感染 给 胎儿 的 , 在 儿童 , 这 类 与 SV40 
有 关 的 肿瘤 主要 是 介 母 细胞 瘤 ， 可 占 52%%， 其 他 还 有 松 果 体 母 细 胞 瘤 . 室 管 膜 母 细胞 瘤 、 
脉络 从 乳头 状 瘤 等 “58, 50 。 


EX 








表 1-8 病毒 诱发 的 实验 性 脑 肿瘤 
naan 诱 发 病 * 
种 类 病毒 型 
EJ AE PE EE E te RNA ZU jid ASV MSV SSV 
DNA ASS WE 人 类 JC 
DNA 腺 病毒 SA7 
Remi RNA Sep ASV 
肥大 细胞 星 形 细胞 瘤 RNA Xp MSV 
BU HGUR AI DNA 乳 多 空 病毒 人 类 JC 
DNA Joris SA7 HAZ 
神经 母 细胞 或 视网膜 DNA 腺 病毒 HA12 
BEBURTE DNA 乳 多 空 病 毒 AIC 
KERN DNA 腺 病毒 SA7 
RNA RARE ASV 
DNA 乳 多 空 病毒 SV40 人 类 JC 
Bk A AL Sk AR A DNA 乳 多 空 病毒 SV40 人 类 BK 
DNA 腺 病毒 CELO 
LI LI DNA 她 多 空 病毒 ARIC FRIAR 
RNA fidi ASV MSV 
肉瘤 DNA 她 多 空 病毒 AIC > FRIAR 
DNA 腺 病毒 SA7 HAl2 HAl8 
RNA 致 疾病 毒 ASV MSV 
YR Ae E AN DNA 乳 多 空 病毒 人 类 JC 


。 引 自 Walts 著 “Pavovaviruse and causation of pediatric brain tumor” 


人 们 很 早 就 认识 到 放射 线 有 致 翘 作用 ， 但 不 清楚 放射 是 否 是 致 瘤 的 直接 原因 ， 其 机 
理 也 不 十 分 清楚 。 因 而 有 关 放 疗 后 诱发 据 内 肿 瘤 的 报告 十 分 玫 盾 。 但 的 确 已 有 许多 关于 
放疗 引起 颅 内 肿瘤 的 报道 “7 。 


表 1 -9 ARERR KA pH 
乳 多 空 病毒 特异 性 工 抗原 on 
» om 实验 肿瘤 数目 ”抗原 阳性 数目 





胶 质 母 细胞 瘤 

SEE SUR 
AEG 

*CE BUM 

BB A PL KAR i 
2p Ec Be CRUS a 
CRM 

BOR BE DEM Y 
总 数 
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Kent 7? x12 gi 猴 的 眶 部 进行 
Y 照 射 (2000rad)， 发 现 两 只 猴 在 照射 
区 发 生 纤维 肉瘤 ， 潜 伏 期 853 天 , 而 1 
例 接受 3000rad 照 射 猴 发 生肉 瘤 的 潜 
伏 期 仅 427 天 。 他 还 发 现 快 中 子 照 射 未 
见 恶性 病变 发 生 。 但 Haymaker 7? 对 
恒 河 猴 〈rhesus monkeys) gt fF 200~ 
800rad 中 子 或 深部 X 线 全 身 照 射 ，10 
例 存活 3 ~ 5 年 以 上 动物 中 3 例 出 现 
SER AG Me, Fp 2 例 有 明 
显 的 放射 坏死 区 。 

人 类 观察 放射 后 最 常见 肿瘤 是 纤 
SAR, Waltz 7 1966 年 曾 报告 2 例 


=$ 


放疗 后 发 生 的 颅 内 纤维 肉瘤 并 复习 文献 13 例 。 所 有 病人 接受 放疗 剂量 均 大 于 3500rad， 潜 伏 期 
5 一 12 年 。 垂 体 瘤 、 胶 质 瘤 放疗 后 发 生 脑膜 瘤 者 亦 有 报告 "*， 76) ， 放 疗 剂量 均 大 于 2300 
rad， 潜 伏 期 平均 20.8 年 。 并 发 现 放疗 剂量 越 高 ， 潜 伏 期 越 短 。 Chung (7 复习 文献 报告 
了 16 例 放疗 后 出 现 胶 质 瘤 。 


Walker (7) 还 对 放射 致 肿瘤 的 标准 进行 了 探讨 。 他 认为 应 考虑 如 下 几 个 方面 ， One 


瘤 应 在 放疗 部 位 发 生 ，@@ 放 疗 到 发 生 肿 瘤 有 一 定 潜伏 期 ，@ 无 肿瘤 发 生 的 易 感 因素 如 神 
经 纤维 瘤 病 等 存在 ，@@ 有 明确 的 肿瘤 诊断 ，@ 这 种 放疗 后 肿瘤 应 该 是 此 年 龄 组 少见 的 肿 
Mi, Ani JY SE JUE RE 


关于 肿瘤 的 形成 : 一 般 认 为 放疗 后 局 部 炎症 引起 炎 性 细胞 变性 而 导致 肿 痪 形成 。 放 


疗 的 有 害 作 用 在 细胞 有 丝 分 裂 期 尤为 明显 ， 受 照射 细胞 的 DNA 合 成 减少 ， 但 原因 是 DNA 
结构 变异 还 是 复制 酶 系统 变化 仍 不 清楚 。 
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第 二 章 ”儿童 颅 内 肿瘤 的 临床 特点 


儿童 颅 内 肿瘤 临床 特点 与 成 人 有 许多 不 同 之 处 。 

【症状 体征 】 

由 于 儿童 颅 内 肿瘤 多 发 生 在 中 线 部 位 或 后 颅 凹 ， 而 后 颅 目 重要 结构 较 多 ， 又 是 脑 背 
液 循环 的 必 经 之 路 ， 加 之 后 颅 凹 空间 狭小 ， 容 积 代 偿 能 力 有 限 ， 因 而 儿童 颅 内 肿瘤 常 早 
期 影响 脑 峭 液 循环 而 致 斋 内 压 增高 ， 早 期 压迫 脑 干 等 主要 结构 而 病程 较 短 ‘5.’。 此 外 

表 2-1 儿童 鼎 内 肿瘤 的 主要 症状 


幕 上 (1064 例 ) WF (93684) 








症状 cet 共计 % 
例 数 % 例 数 % 
呕吐 742 69.7 807 86.2 1549 77.4 
头痛 787 73.9 734 78.4 1521 76.1 
视力 减退 或 失明 489 45.9 238 25.4 727 36.4 
头颅 增 大 159 14.9 219 23.4 378 18.9 
走路 不 稳 38 3.5 482 51.5 520 26.0 
一 侧 肢 体力 弱 243 22.8 39 4.2 282 14.1 
强迫 头 位 59 5.5 67 7.1 126 6.3 
抽 搞 163 15.3 38 4.1 201 10.1 
生长 发 育 异常 264 24.8 13 1.4 277 13.8 
SKER 140 13.2 1 0.1 Mt TA 
uw 79 74 81 8.6 160 8.0 
发 热 史 54 5.1 29 3.1 83 4d 
精神 症状 89 8.4 65 6.9 154 7.7 





儿童 良性 颅 内 肿瘤 较 成 人 少 ， 也 表 2-2 儿童 颅 内 肿瘤 的 主要 阳性 体征 
使 病程 较 短 的 特点 更 为 突出 。 同 





时 ,由 于 儿童 颅骨 发 育 尚 不 完全 ， ulia ME IS 
故 代 偿 能 力 较 成 人 强 ， 因 而 儿童 头颅 增 大 和 /或 MeCewen's sign (+) 1410 70.5 
颅 内 肿瘤 的 局 限 性 神经 系统 体征 BIAK 1518 — 75.9 
较 成 人 少 。 另 外 小 儿 对 症状 的 主 HANE En 
观感 受 和 客观 描述 能 力 差 ， 也 给 a BP oan 
正确 诊断 小 儿 颅 内 肿瘤 增加 许多 眼球 上 视 困难 103 5.2 
困难 。 北 京 天 坛 医院 2000 例 儿童 BRS 12 — 5.6 
颅 内 肿瘤 主要 症状 体征 分 布 如 表 Wok JI FRE Be CE 4.3 20.6 
2 -1 及 表 2 - 2。 表 中 可 见 症状 SEES CO 491 — 24.5 
和 体征 出 现 频 度 最 高 的 是 颅 内 压 共 济 运动 障碍 或 Romberg's 征 (+) 672 33.6 
增高 的 症状 和 体征 ,其 中 以 头痛 、。 RR sr gne 

: : RARER RA 274 13.8 
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和 /或 MeCewen s 征 阳性 最 多 见 ， 均 在 70% 以 上 。 

颅 内 肿瘤 的 症状 可 分 为 一 般 症 状 〈 颅 内 压 增高 所 致 ) 及 限 局 性 神经 系统 症状 R 
对 脑 组 织 的 破坏 、 压 迫 或 水 种 所 致 〉 两 大 类 ， 现 将 儿童 颅 内 肿瘤 比较 常见 的 症状 及 体征 
介绍 如 下 

一 、 哎 吐 

是 儿童 颅 内 肿瘤 最 常见 的 症状 -Crithley'1 报告 儿童 脑 瘤 有 呕吐 者 占 72%,Gluobus'?， 
等 报告 呕吐 的 发 生 率 为 73%。 呕 吐 多 数 由 颅 内 压 增高 引起 ， 而 儿童 后 颅 凹 肿瘤 较 成 人 多 
见 ， 故 肿瘤 直接 刺激 延 莫 呕吐 中 枢 所 致 的 呕吐 亦 不 少见 。Jackson'3 ,指出 呕吐 作为 唯一 
的 首发 症状 者 在 儿童 脑 瘤 中 占 10%， 呕 吐 伴 有 头痛 、 恶 心 和 颈 部 伟 直 作为 首发 症状 者 
33%， 而 病程 中 有 呕吐 表现 者 达 80%。 本 组 呕吐 先 于 头痛 者 占 12% 〈 绝 大 多 数 为 后 颅 目 
肿瘤 )， 多 数 病例 呕吐 与 头痛 或 头晕 相 伴随 ,病程 中 出 现 呕吐 者 本 组 占 77 .4% 。 呕 吐 多 为 
喷射 性 ， 与 饮食 无 关 。 病 初 呕吐 常 发 生 在 清晨 ， 以 后 随 着 病情 发 展 则 呕吐 可 发 生 在 任何 
时 间 ， 呈 间 葡 性 和 反复 性 发 作 。 儿 童 在 呕吐 后 能 立即 进食 ， 而 进食 后 又 很 快 发 生 呕 吐 。 
个 别 因 长 期 反复 呕吐 而 出 现 消瘦 , 脱水， 甚至 可 发 生 水 及 电解 质 率 乱 ,如 代谢 性 酸 中 毒 。 
部 分 患 儿 呕吐 可 伴 有 了 腹痛， 故常 被 误诊 为 骨 肠 道 疾患 ， 应 当 引 起 注意 。 

二 、 头 痛 

多 数 头 痛 为 颅 内 压 增高 所 致 ,少数 病例 可 因 肿 痛 直 接 刺 激 硬 脑膜 而 出 现 局 限 性 头痛 。 
本 组 病例 头痛 的 发 生 率 为 76 .1 % 。 头 痛 发 生 在 成 年 人 常 为 功能 性 疾病 〈 如 神经 官能 症 及 
血管 神经 性 头痛 等 )， 若 小 儿 头 痛 则 应 当 引 起 重视 ,因为 此 年 龄 组 的 头痛 器 质 性 病变 多 于 
功能 性 。 头 痛 常 无 一 定 的 部 位 ， 多 为 弥漫 性 ， 少 数 表现 为 前 额 部 及 后 枕 部 多 见 。 头 痛 旺 
间 睦 性 或 持续 性 ， 初 期 多 不 严重 ， 随 着 病程 的 发 展 而 头痛 逐渐 加 重 。 头 痛 发 作 时 患 儿 可 
用 手 抱 住 前 额 或 后 杭 部 ， 这 对 肿瘤 定位 有 一 些 参 考 价值 : 因 幕 上 肿瘤 压迫 或 脑 组 织 水 肿 
压迫 大 脑 镰 、 小 脑 幕 及 附近 血管 ， 而 这 些 结构 由 三 叉 神经 第 一 支 支配 ， 故 可 表现 为 前 额 
痛 或 眼 部 痛 ， 头 痛 发 生 在 后 杭 或 前 额 部 时 则 因 肿 瘤 刺 激 第 5 对 颅 神经 、 上 颈 神 经 后 根 的 
结果 ， 这 多 是 幕 下 肿瘤 所 致 。 头 痛 严 重 时 可 伴 有 呕吐 及 头 部 出 汗 等 。 通 常 在 失明 后 头痛 
多 明显 减轻 其 至 消失 。 婴 幼儿 常 不 能 表达 头痛 的 情况 ， 仅 表现 为 阵 发 性 器 闹 不 安 或 以 手 
抓 头 、 击 头 及 易 激 惹 等 ， 应 引起 家 长 的 重视 。 


三 、 杭 乳头 水 肿 
是 颅 内 压 增高 的 重要 体征 。 文 献 报告 儿童 颅 内 肿瘤 视 乳头 水 肿 出 现 率 约 为 70 ~ 
80 % 7)， 本 组 占 75.9 % 。 视 乳头 水 肿 是 否 出 现 及 程度 取决 于 肿瘤 的 性 质 ， 部 位 及 病程 长 


短 。 因 小 儿 颅 内 肿瘤 中 恶性 肿瘤 较 多 ， 位 于 中 线 及 后 颅 凹 者 多 ， 故 早期 引起 颅 内 压 的 增 
高 而 出 现 视 乳头 水 肿 ， 脑 干 肿瘤 因 病情 晚期 才 使 脑 霄 液 循环 受阻 ， 故 视 乳 头 水 肿 不 明显 
或 病程 后 期 才 发 生 ， 大 脑 半球 肿瘤 视 乳 头 水 肿 较 后 颅 凹 肿瘤 发 生 率 稍 低 或 出 现 较 晚 。 视 
乳头 水 肿 绝 大 多 数 为 双 侧 对 称 性 ， 但 有 时 两 侧 程度 也 可 不 完全 相同 ， 幕 上 肿瘤 的 病 侧 视 
乳头 水 肿 有 时 可 以 更 严重 些 。 儿 童 视 乳 头 水 肿 易 伴 有 出 血 ， 常 较 快 发 展 为 视神经 继 发 性 
其 缩 ， 故 儿童 脑 瘤 来 诊 时 有 视力 减退 者 将 近 在 /3 以 上 ,其 中 有 近 1/ 10 双 目 失明 或 近 于 失 
Hj. Jackson ^ 指出 儿童 颅 内 肿瘤 一 旦 视神经 出 现 继 发 性 萎缩 ， 其 后 即使 肿瘤 复发 〈 颅 
内 压 又 增高 》 则 不 再 出 现 视 乳头 水 肿 ， 这 是 因为 视神经 胶 质 增生 (lios) 阻止 了 水 肿 
的 发 生 。 
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四 、 视 觉 障碍 

视力 减退 是 儿童 颅 内 肿瘤 的 常见 症状 ， 在 小 儿 易 被 忽视 。 学 龄 期 儿童 可 因 看 不 清 黑 
板 上 的 字迹 而 被 教师 发 现 。 故 有 不 少 患 儿 至 双 目 失明 或 近乎 失明 才 被 家 长 注意 。 本 组 有 
视力 减退 者 占 36 .4%6 。 视 力 减退 多 数 是 视 乳 头 继 发 萎缩 的 结果 , 仅 8.4% 为 视 乳 头 原 发 性 
BH (视神经 或 视 交叉 直接 被 肿瘤 压迫 所 致 )。 

视野 改变 相对 较 成 人 少 。 其 原因 可 能 是 : 个 部 分 儿童 因 不 能 合作 而 未 作 视野 检查 。 
所 儿童 鞍 区 肿瘤 不 同 于 成 人 ， 此 部 位 肿瘤 常 突入 第 三 脑室 梗阻 室 间 孔 而 引起 颇 压 增高 
成 人 则 常 限于 鞍 上 压 连 视神经 或 视 交叉 而 引起 双关 人 制 视 野 缺损 。@ 因 双 目 失明 而 无 法 检 
查 视野 者 较 成 人 多 见 。 视 神经 继 发 性 萎缩 的 视野 常 表现 为 向 心性 视野 缩小 ， 而 视 乳 头 水 
肿 阶段 则 表现 为 生理 言 点 的 扩大 ， 这 只 有 较 大 儿童 充分 合作 时 才能 查 出 ou 

A. AWARE 音 阳性 (Melewen’s 征 ) 

这 是 小 儿 颅 压 增高 的 特有 表现 。 本 组 头颅 增 大 者 占 48 .9%， 这 多 是 发 生 在 婴 幼 儿 ， 
因此 期 小 儿 颅 颖 未 愈合 或 愈合 不 紧 ， 颅 内 压 增高 可 致 鼎 颖 分离 而 头颅 增 大 。 这 种 头颅 增 
大 常 不 如 先天 性 脑 积 水 明 显 ， 并 且 很 少 伴 有 落日 征 ( 图 2 - 1 ABO. 在 前 向 未 闭 者 可 前 向 
增 大 及 膨 隆 ， 常 伴 有 头皮 静脉 扩张 。 肿 瘤 位 于 大 脑 半球 者 可 表现 为 头颅 不 对 称 性 增 大 ， 
在 肿瘤 部 位 有 颅骨 限 局 性 隆起 (图 2 - 2 )。 较 小 儿童 因 颅 压 高 所 致 顾 缝 裂 开 ， 邑 诊 破 谈 
音 可 阳性 (70.5% )。 

六 、 复 视 

Jackson 1 指出 儿童 颅 内 肿瘤 出 现 复 视 者 至 少 占 1/4 。 本 组 资料 因 纪录 不 全 , 故 发 生 
率 仅 占 8 %。 复 视 多 因 颅 内 压 增高 所 致 外 展 神经 不 全 麻 闻 的 结果 ， 表 现 为 双眼 内 捍 视 
(图 2 3 )。 少 数 病例 复 视 是 因 影响 动 眼神 经 造成 的 。 





图 2 -1 儿童 病理 性 头 围 增 大 
《A ) 先天 性 脑 积 水 所 致 ， 头 围 增 大 较 突出 ， 伴 有 落日 征 ， 该 患 儿 男性 2 岁 ， 头 国 76c m。 
(BO 频 内 肿瘤 瑚 内 压 增高 所 致 头 围 增 大 ， 不 如 防 积 水 病 儿 明显 . 且 无 落日 征 。 该 患 儿 男性 
2 去 岁 ， 头 围 cm 
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图 2 -2 颅 内 肿瘤 所 致 肿瘤 图 2 -3 颅 内 压 增高 所 致 双 
部 位 颅骨 隆起 ， 头 颅 不 对 称 BILE M AERE 


七 、 意 识 障碍 或 精神 异常 

严重 的 意识 障碍 〈 如 昏迷 或 半 昏 迷 等 ) 常 为 脑 疝 所 致 ， 而 颅 压 增高 严重 的 患 儿 可 表 
MARR. ERO, WubüikE. Jacksons) 指出 ， 儿 童 脑 瘤 患 者 有 人 格 改变 
(disturbance of personality) 者 约 占 半数 , 有 行为 障碍 者 亦 可 占 到 50% 左 右 。Riggscin 
也 发 现 腕 质 瘤 患者 可 出 现 个 性 和 情绪 异常 。 本 组 记录 有 精神 异常 者 占 7.7%6 ， 多 数 表现 为 
呆滞 ， 对 玩 要 不 感 兴趣 ， 易 疲劳 ， 沉 默 寡言 或 易 激 芒 等 。 成 人 上 [ 叶 或 显 叶 肿瘤 所 致 的 典 
型 精神 症状 在 小 儿 则 很 少见 到 。 

八 、 颈 部 抵抗 

在 小 儿 颅 内 肿瘤 的 病例 比较 常见 (27 .8% )， 多 数 见 于 后 颅 中 肿瘤 ， 亦 可 发 生 在 幕 上 
肿 狼 。 发 生 在 后 颅 思 肿瘤 者 因 肿瘤 或 下 疝 的 小 脑 扁桃 体 压迫 或 刺激 上 颈 神经 根 所 致 ， 改 
生 在 幕 上 肿 净 者 车 为 双 侧 小 脑 扁 桃 体 向 下 疝 入 上 颈 段 椎 管 所 致 。 这 种 体征 是 颈 部 肌肉 的 
一 种 保护 性 反射 ， 说 明 存在 着 隐 性 枕骨 大 孔 疝 ， 随 时 有 突然 呼吸 停止 的 可 能 性 ， 应 当 及 
早 采取 措施 脱水 药 或 脑室 穿刺 及 外 引流 等 o 
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Jackson (3) 指出 30%% 的 大 脑 肿瘤 及 5 6 BONA A BLA HORA Ie B 。 LEMARA 
率 低 的 原因 为 : CCJLR AE FISICA Ae sD ILE RA (成 人 的 良性 脑 
膜 瘤 癫 痛 的 发 生 率 达 36 % ,此 肿瘤 儿童 少见 )。 通常 大 脑 半 球 肿瘤 接近 中 央 区 者 多 为 限 局 
TEMOR RRIA H REE OU NOR HIE 后 颅 目 肿瘤 亦 可 能 出 现 大 发 作 ， 但 多 
数 为 强直 性 发 作 〈 即 “小 脑 危 象 >)。 

十 、 强 迫 头 位 及 强迫 体位 

这 实际 上 是 一 种 机 体 的 保护 性 反射 儿童 的 发 生 率 较 成 人 高 ， 本 组 占 6.3%。 多 数 发 
生 在 后 颅 凹 肿瘤 ， 患 儿 多 采用 向 肿瘤 侧 卧 位 (这 种 姿势 可 保证 脑脊液 循环 通畅 )， 若 向 健 
侧 卧 位 时 肿瘤 下 压 引 起 急性 脑 峭 液 循环 梗阻 而 病情 急剧 加 重 。 部 分 侧 脑 室 肿瘤 和 第 三 脑 
室 肿瘤 亦 有 强迫 头 位 或 体位 。 我 们 遇 到 2 I= Ne Me E 日 采用 膝 胸 臣 位 (图 
2 -4 )， 平 卧 时 立即 出 现 头痛 及 呕吐 ， 术 后 这 种 现象 消失 。 





图 2 4 颅 咽 管 交 室 间 孔 梗阻 致 顾 内 压 增高 EHE BI 


十 一 、 走 路 不 稳 及 共 济 运动 障碍 

多 数 发 生 在 后 颅 叫 肿瘤。 小 脑 记 部 肿瘤 常 为 报 干 性 共 济 失调 ， 表现 为 步 态 不 稳 及 
Romberg's 征 (+ )s 小 脑 半 球 肿瘤 则 表现 有 同 侧 肢体 共 济 运动 障碍 ， 脑 干 肿瘤 亦 有 严重 
的 共 济 障碍 ， 乃 因 肿瘤 侵犯 小 脑 的 传导 纤维 所 致 部 分 大 脑 半球 肿瘤 亦 有 对 侧 肢 体 的 共 
济 运动 阶 碍 ， 这 与 额 桥 小 脑 束 或 颜 枕 桥 脑 小 脑 束 损害 有 关 ， 我 们 称 此 为 “ 假 性 定位 体 
征 ”。 本 组 病例 有 走路 不 稳 者 占 26% (其 中 幕 上 肿瘤 仅 占 3.5% ), 共 济 运动 障碍 者 占 33 6% 
OF EE AP RIA 52.4%) 小 脑 损害 尚 有 肌 张 力 及 腿 反 射 的 低下 ,本 组 为 20.6%。 由 于 
儿童 后 颅 凹 肿瘤 是 比较 常见 的 脑 瘤 ， 故 有 小 脑 体征 加 上 颅 压 增高 ， 应 首先 考虑 后 颅 止 肿 
瘤 的 可 能 性 ， 应 进一步 作 辅助 性 检查 来 确定 诊断 。 

TI. ARERR 

AER AR WO AURIS zh HOSE PEU, EN. IER 532 .8% (其 中 幕 上 病变 
仅 占 3.3% )。 多 为 粗大 水 平 眼 震 ， 向 肿瘤 侧 注视 时 更 明显 。 若 有 垂直 性 或 旋转 性 眼 震 、， 
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则 表明 脑 干 肿瘤 或 小 脑 肿瘤 已 侵犯 脑 干 。 除 小 脑 及 脑 干 肿瘤 有 眼 震 外 ， 松 果 体 区 肿瘤 亦 
可 出 现 ， 故 在 鉴别 诊断 时 需 加 以 注意 。 

十 三 、 锥 体 束 征 

儿童 蒋 上 肿瘤 ， 特 别 是 大 脑 半 球 肿瘤 ， 可 表现 有 局 灶 性 定位 征象 ， 其 发 生 率 较 成 人 
低 ， 可 在 儿童 莫 上 肿瘤 的 25 一 75% 中 见 到 。 以 运动 障碍 为 主 ， 其 特点 是 出 现 较 晚 ， 程 度 
较 轻 ， 甚 至 仅 表现 为 双 侧 妥 反 射 亢进 ， 瘫 痪 以 痉挛 性 相对 多 见 。 

大 脑 半球 或 视 丘 肿瘤 可 有 一 侧 锥 体 束 征 ， 表 现 为 肢体 力 弱 ， 浅 反射 减弱 或 消失 ， 腿 
反射 亢进 及 病理 反射 阳性 等 。 脑 干 肿瘤 的 锥 体 束 损害 常 呈 双 侧 性 , 两 侧 程度 可 以 不 对 称 。 
小 脑 肿瘤 锥 体 束 征 往往 晚期 才 出 现 ， 多 为 双 侧 性 的 ， 说 明 脑 干 受 压 严重 或 已 被 侵犯 而 破 
坏 了 锥 体 束 纤维 。 

部 分 儿童 莫 下 肿瘤 在 病程 发 展 过 程 中 可 出 现 假 性 定位 体征 ， 其 原因 可 能 是 由 于 肿瘤 
较 大 导致 间 脑 、 脑 干 等 结构 的 扭曲 移 位 。 同 样 ， 较 大 的 半球 肿瘤 ， 因 颅 内 压 增 高 所 致 的 
脑 组 织 移 位 和 压迫 ， 亦 可 出 现 幕 下 征象 。Matson4) 认 为 ， 患 儿 有 共 济 运动 障碍 同时 伴 
有 单 侧 腿 反射 亢进 时 ， 应 考虑 有 幕 上 占 位 病变 的 可 能 性 〈 假 性 定位 体征 )。 

对 锥 体 束 征 的 检查 ， 需 注意 在 较 大 儿童 才 有 意义 ， 如 发 生 在 婴儿 期 且 为 双 侧 性 时 ， 
可 能 是 生理 性 的 ， 无 临床 意义 。 

此 外 ,感觉 障碍 可 伴随 运动 障碍 同时 出 现 ,但 因 儿 童 对 感觉 障碍 的 客观 描述 能 力 差 ， 
因而 无 诊断 价值 。 儿 童 颅 内 肿瘤 锥 体外 系 症 状 亦 少见 。 

值得 提出 的 是 ， 对 儿童 共 济 失调 和 运动 障碍 的 鉴别 十 分 困难 。 需 仔细 反复 检查 。 而 
且 儿 童 共 济 失调 不 总 是 提示 病灶 在 幕 下 ， 当 然 共 济 失调 伴 有 了 眼 震 时 高 度 提示 幕 下 病 
germ, 

AL IRURE SCR HERE ERE IL 0022.8 5, AE JL ET BE BE GUN RS BE IPIE BE RE IU ERE 
di 24 





生长 发 育 障碍 或 加 速 

本 组 占 13 .8%。 因 为 小 儿 处 在 生长 发 育 时 期 ， 故 颅 内 肿瘤 发 生 在 第 三 脑室 前 部 或 后 
部 ， 易 引起 生长 及 发 育 异常 。 颅 咽 管 瘤 的 病例 有 近 半 数 表现 为 发 育 迟 缓 (矮小 及 外 生殖 
加 幼稚 型 等 )， 松 果 体 区 肿瘤 的 部 分 患 儿 可 有 生长 发 育 加 快 ,此 多 是 男性 患者 ，7 ~ 8 岁 
时 体重 可 超过 百 斤 及 外 生殖 器 发 育 如 成 人 等 ， 垂体 混合 性 或 哮 酸 性 腺 瘤 可 有 巨人 症 。 北 
京 天 坛 医院 有 1 例 5 岁 患 儿 身 高 1. 35m， 体 重 45kg 。 极 少数 组 慢 生长 的 后 颅 止 肿瘤 亦 可 
有 肥胖 及 发 育 迟 缓 ， 这 是 因为 脑室 扩大 时 ,第 三 脑室 前 部 漏斗 隐 窝 的 扩张 斥 迫 重 体 视 丘 
下 部 所 致 。 

十 五 、 多 饮 多 尿 

较 成 人 的 发 生 率 高 .本 组 占 7.1%, 这 与 小 儿 第 三 脑室 前 部 肿瘤 多 见 有 关 。Jackson'?) 
报告 30% 的 松 果 体 瘤 及 40% 的 视 丘 下 部 肿瘤 有 此 症状 。 我 们 的 经 验 是 鞍 上 生殖 细胞 桨 ( 异 
位 松 果 体 痛 ) 的 早期 以 及 颅 咽 管 痛 的 中 或 晚期 可 有 此 症状 。 某 些 第 三 脑室 前 部 胶 质 瘤 或 
视神经 胶 质 瘤 亦 可 出 现 多 饮 多 尿 。 

十 六 、 发 热 

病程 中 有 发 热 史 是 儿童 颅 内 肿瘤 的 重要 特点 之 一 ,本 组 发 生 率 高 达 4.1% 。 这 与 小 儿 
WEKE 〈 出 血 、 坏 死 及 痛 细 胞 脱落 进入 脑 月 液 等 ) 及 体温 调节 中 枢 不 稳定 有 关 。 
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脱落 的 肿瘤 细胞 )， 故 长 期 误诊 为 颅 内 炎症 
者 已 屡见不鲜 ， 实 应 引起 医务 人 员 的 重视 。 

十 七 、 皮 肤色 素 斑 

多 发 性 神经 纤维 瘤 病 伴 有 双 侧 听 神 经 瘤 
患 儿 几 乎 此 有 皮肤 咖啡 班 ， 而 在 某 些 颅 内 胶 
质 瘤 也 有 人 少数 病例 皮肤 有 色素 沉着 或 咖啡 班 
(图 2-5)。 

【辅助 检查 】 

对 临床 上 疑 有 颅 内 肿瘤 的 儿童 应 进行 一 
系列 辅助 性 检查 ,这 对 诊断 及 确诊 至 关 重 要 。 
检查 原则 应 根据 当地 医院 的 条 件 ， 由 简单 、 
经 济 和 无 痛苦 的 检查 手段 开始 。80 年 代 电子 
计算 机 断层 扫描 CT) 的 应 用 在 我 国 大 、 中 
城市 已 较 普遍 ， 有 些 大 城市 已 有 更 为 先进 的 
磁 共 振 成 像 (MRI)。 但 从 我 国情 况 出 发 ， 
对 于 有 些 至 今 较 少 应 用 ， 但 仍 不 失 为 肿 疾 定 
位 诊断 的 检查 方法 ， 本 书 也 逐一 加 以 介绍 。 

—. ME X 线 平 片 





R2 5 后 颅 思 肿瘤 存在 皮肤 色素 班 


我 们 通常 对 颅 压 增高 的 患 儿 首先 拍 颅骨 X RPH. JL aic IE 9 5 09) Re by BU) 
离 ,通常 最 先是 冠状 缝 , 继 之 矢 状 颖 及 人 字 颖 ,晚期 严重 者 颅 底 缝 亦 可 裂 开 (图 2 -6 )， 脑 
回 床 迹 增加 必需 结合 临床 症状 才 有 诊断 价值 〈 图 2 - 7 )， 鞍 背 和 后 床 突 脱 钙 在 年 龄 较 大 
的 儿童 才 可 见 到 。 成 人 鼎 片 的 蝶 料 球形 扩大 (垂体 腺 装 )、 内 听 道 扩大 〈( 听 神经 瘤 ) UR 





图 2-6 颅骨 X 线 平 片 ， 颅 内 订 增 高 所 致 闫 缝 哆 开 
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REB IER A: Gs ROAD JL EIA H IP TR 1 PF BERE A LL ix sc p AL 
MARME MAK. HUE He PR AT LEX 线 平 片 的 病例 734 例 , 其 病理 改变 见 表 2 - 3 。 


表 2 3 儿童 颅 内 肿瘤 的 颅骨 X 线 平 片 表现 (734 例 ) 








H RF 

颇 骨 XX 线 平 片 表 现 enem (296980 % 
PEIKA AE N 118 107 30.6 
Beg o UENIRE I 23 156 51.6 

LLLI 76 18 16.9 

BRENT naa 134 18.3 
颅骨 局 部 肯 质 增生 或 破坏 13 10 EXT 

视神经 孔 扩大 9 1.2 

PAE FEM ABE O S BE) 161 8 23.0 
颇 片 未 见 明 显 异 党 al 20 8.3 





. 本 组 有 颅 继 分 离 和 /或 脑 回 压 迹 增加 占 检查 总 数 的 82 .2%, 因 颅 压 高 所 致 的 鞍 背 及 后 
床 突 脱 钙 仅 为 16 .9%%。 颅 肯 局 部 改变 以 鞍 部 改变 较 多 (18.3%) 这 与 儿童 鞍 区 肿瘤 多 有 
关 。 颅 内 异常 钙 班 发 生 率 高 达 23 .0%， 这 与 颅 咽 管 痢 发 病 率 高 有 关 。 仅 有 8. 3 10 BUS 
骨 X 线 平 片 无 明显 异常 。 

二 、 脑 电 图 (EEG) 

儿童 颅 内 肿瘤 多 在 中 线 部 位 或 后 颅 四 ， 故 而 脑 电 图 的 阳性 率 及 定位 意义 较 成 人 低 。 
儿童 大 脑 半球 肿瘤 进行 脑 电 图 检查 有 一 定 的 定位 参考 价值 。 而 且 年 龄 傅 大 ， 肿 瘤 接近 大 
脑 表面 脑 电 图 的 意义 愈 大 。 几 乎 所 有 儿童 大 脑 半球 肿瘤 均 可 有 不 同 程度 和 范围 的 脑 电 图 
异常 表现 “09 。 但 正常 脑 电 图 亦 不 能 排除 颅 内 肿瘤 的 可 能 性 。 

正常 儿童 脑 电 图 的 特点 与 成 人 不 同 。 而 且 其 脑 电 活动 与 年 龄 有 关 。 在 新 生 儿 可 见 有 
ROK, QLALAS 个 月 起 波形 逐渐 节律 化 ，6 个 月 左右 在 中 央 区 可 见 短程 高 幅 
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(50—1500V) 8 波 (4 Hz)。18 个 月 时 才 开 始 有 明显 a 波 ， 以 杭 部 最 多 见 。 3 岁 时 a 波 
开始 有 视觉 反应 。 儿 童 自 4 岁 开始 a 波 逐 渐 增多 而 6 波 逐 渐 减 少 。10 岁 前 多 数 儿 童 完 全 
成 熟 以 a 波 为 主 并 且 随 年 龄 增加 而 增加 。11 ~12 岁 时 达到 成 人 节律 。 需 注意 的 是 约 50% 
正常 儿童 双 侧 脑 电 图 波形 不 对 称 。 约 20 % 左 右 正常 儿童 有 B 活动 (18~ 30Hz ) 以 额 部 
最 多 。 

普通 性 8 波 活动 随 年 龄 增加 而 减少 ， 所 谓 青年 慢 波 表现 为 额 部 的 左右 对 称 的 2 ~ 5 
Hz 慢 波 ， 它 在 10 ~ 12 岁 时 相当 规律 ,直至 21 岁 左右 才 消失 。 女 性 更 为 规则 ， 不 能 视 为 病 
变 。 儿 童 咽 倦 时 表现 有 特征 性 脑 电 图 、 其 特点 是 (0 4 ~ 5 Hz 节律 额 - 中 央 区 占 优势 ， 
Qi ~ 5 Hz 节律 活动 波幅 在 项 - 杭 波 幅 最 高 ，@@ 轻 睡眠 时 左右 对 称 发 作 小 9 电 活动 ， 称 
之 为 睡眠 性 过 度 同步 。 认 识 了 儿童 正常 脑 电 图 才能 更 好 测定 其 异常 表现 。 

儿童 后 颅 凹 肿瘤 进行 脑 电 图 检查 ， 有 助 于 临床 上 与 大 脑 半 球 肿瘤 的 鉴别 。 后 颇 凹 肿 
疙 可 表现 有 弥漫 性 慢 波 ， 特 别 是 枕 叶 明显 。 而 大 脑 半球 肿瘤 则 多 表现 为 局 灶 性 脑 电 图 异 
常 ， 如 琼 波 、 慢 波 或 束 波 综合 波 。 大 脑 半球 肿瘤 伴 有 疗 痛 者 可 表现 有 高 幅 慢 波 ， 可 在 一 
或 多 个 导 联 发 现 ( 2 ~ 3 次 / 秒 )。 

国外 报道 婴儿 脑 电 图 表现 有 束 波 、 缺 少 慢 波 活动 、 全 快 波 表现 或 快 波 活动 增加 均 为 
异常 ， 双 侧 相应 部 位 经 常 不 对 称 也 应 警惕 。 但 双 侧 有 弥漫 性 对 称 性 6 波 不 能 确定 为 异 
MOO, JL ARAMA PASE MASSER ATE. 4 岁 以 上 患 儿 枕 部 6 Hz 以 下 慢 波 ， 5 岁 以 上 枕 部 
小 于 7 Hz 慢 波 ， 7 岁 以 上 有 不 规则 弥漫 性 及 对 称 性 2 Hz 以 下 8 波 ， 双 侧 不 对 称 8 波 节 
WRR, PE REA SO 岁 以 上 杭 部 有 小 于 8 Hz 的 波 等 。 以 上 均 为 异常 脑 电 图 
表现 。 

脑 积 水 患 儿 还 可 表现 有 弥漫 性 电 活 动 降低 ， 即 低 电压 脑 电 图 ， 多 表现 为 低 电压 9 波 
foi. 

三 、 头 颅 超声 检查 

儿童 特别 是 婴 幼 儿 颅 骨 较 薄 , 婴儿 前 钠 未 闭 等 发 育 特点 为 头颅 超声 探查 提供 了 条 件 。 
早年 使 用 A 型 超声 波 检查 特异 性 较 差 ， 主 要 异常 表现 有 大 脑 半球 占 位 所 致 的 中 线 结构 移 
位 。 脑 积 水 可 表现 为 脑室 扩大 、 皮 层 变 薄 等 。 由 于 A 型 超声 波 检查 特异 性 较 差 ， 目 前 临 
床 基 本 上 已 被 淘汰 。 

二 维 B 型 超声 波 是 目前 临床 较为 广泛 应 用 的 超声 波 检查 方法 。 它 包括 两 种 类 型 ， 神 
经 外 科 主 要 应 用 实时 超声 〈 real-time) 检查 。 可 直接 表现 颅 内 的 肿 物 ， 特 别 是 于 性 占 位 
病变 , 除 间接 占 位 征象 外 ， 尚 可 显示 有 异常 时 腔 。 并 可 在 超声 引导 下 ， 行 病灶 压 腔 穿刺 ， 
有 诊断 意义 。 Weinstein 对 儿童 颅 内 肿 痛 , 特 别 是 大 脑 半球 肿 冶 进 行 实 时 超声 检查 ， 并 将 
其 结果 与 CT 进行 比较 ， 发 现 其 阳性 检测 率 二 者 近似 ， 当 然 超声 检查 的 定性 能 力 劣 于 CT 
图 像 。 

用 高 敏 度 超声 传感器 进行 婴儿 前 向 超声 检查 是 一 条 新 的 检查 途径 ， 目 前 颇 受 重视 。 
其 分 辨 率 较 经 颅 超声 检查 为 高 。 

此 外 ， 近 年 临床 广泛 应 用 术 中 超声 定位 技术 ， 大 大 提高 了 病变 定位 的 准确 性 ， 同 时 
也 使 超声 检查 广度 大 大 增加 。 术 后 经 骨 窗 的 超声 检查 ， 对 了 解 病灶 切除 后 周围 结构 的 变 
化 ， 特 别 对 有 无 术 后 压 肿 的 形成 ， 亦 可 提供 客观 依据 。 

超声 检查 的 另 一 优点 是 对 子宫 内 胎儿 的 检查 ， 主 要 是 脑 积 水 的 检查 。 正 常 妊娠 20 周 
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胎儿 侧 脑 室 与 大 脑 半球 比例 为 2 : 3。 若 在 妊娠 17 周 后 侧 脑 室 扩大 ， 超 过 大 脑 锋 和 骨 外 板 
连 线 的 中 点 、 即 提示 有 脑 积 水 ， 应 进一步 寻找 脑 积 水 的 原因 。 

四 、 腰 椎 穿刺 及 脑 瑚 液 检查 

(一 》 脑 瘤 患 儿 腰 穿 目 的 “人 D 测 量 颅 内 压力 。 由 于 儿童 常 不 能 合作 , HLI TEE 
力 明显 增高 ， 故 压力 测量 不 太 可 靠 只 有 较 大 儿童 能 合作 时 ,所 测 压 力 才 能 有 诊断 价值 。 
忆 将 脑 峭 液 送 化 验 ， 以 判断 有 无 颇 内 炎症 或 蛛网 膜 下 腔 出 血 等 。 部 分 儿童 脑 瘤 (如 括 母 
细胞 瘤 、 生 殖 细 胞 瘤 及 室 管 膜 瘤 等 ) 在 脑 消 液 中 可 找到 痛 细 胞 ， 这 对 脑 瘤 的 诊断 及 治疗 
有 很 大 帮助 。S 儿童 后 颅 丫 肿瘤 术 后 我 们 常规 每 日 或 隔日 腰 穿 ， 每 次 放出 含 血 之 脑 悄 液 
20~30ml, 直到 脑 峭 液 中 细胞 数 接近 正常 为 止 , 这 样 可 碱 少 病理 性 脑 瑚 液 对 脑膜 的 刺激 ， 
对 术 后 发 烧 亦 可 减轻 和 缩短 。@ 经 腰 穿 可 注入 空气 或 氧气 行 气 脑 造影 ， 若 有 颅 内 感染 忠 
JL SERE PY EA FOIE 

(二 ) BEATE SRN LIE SUR A8 S , A JLE SEA RE SE TE h, lr 
椎 间 隙 拉 开 。 穿 刺 深 度 也 较 成 人 浅 得 多 。 但 由 于 小 儿 多 数 不 能 合作 ， 故 操作 时 需 助手 协 
助 ， 维 持 正 确 体位 并 加 以 制 动 。 可 用 2.5% 碘 酒 及 75% 酒 精 ， 以 穿刺 点 为 中 心 行 皮肤 消 
毒 。 婴 幼儿 一 般 不 用 局 麻 ， 可 用 普通 注射 针头 进行 穿刺 。 我 们 在 患 儿 腰 3~ ,或 腰 ,-s 椎 间 
院 进 针 。 注 意 年 龄 愈 小 则 皮肤 至 椎 管 的 距离 愈 短 , 突破 黄 韦 带 及 硬 峭 膜 时 的 减 压 感 不 如 
成 人 明显 ， 所 以 进 针 要 缓慢 并 仔细 体会 各 层 组 织 的 感觉 ， 随 时 拔 出 针 芯 检 查 有 无 脑 脊 液 
流出 ,只 有 安 静 合作 状态 儿童 的 脑 峭 液压 力 才 能 反映 真正 的 颅 内 压 。 儿 童 脑 迪 液压 力 较 成 
人 低 ， 随 着 年 龄 增长 逐渐 接近 成 人 ， 婴 幼儿 侧 臣 位 颇 内 压 通 常 为 0. 29 — 0. 78kPa (30 ~ 
BOMME? O)， 在 较 大 的 儿童 为 0.49~1.76kPa (50 ~ 180mmHzO)。 对 有 颅 压 增高 的 患 儿 
不 宜 进行 腰 穿 ， 以 防 发 生 急性 脑 疝 而 危及 生命 。 

(三 ) 脑脊液 常规 、 生 化 及 特殊 检查 ”正常 儿童 脑脊液 为 无 色 透 明 液体 。 各 种 成 份 的 
正常 定量 见 表 2 -4 。 脑 峭 液 蛋白 分 类 中 以 白 蛋 白 居 多 ， 占 总 脑 消 液 蛋 白 的 56 ~ 76% 5 
lgGAE Rit op d BE y RACAL, HRR HNS ~12”%”。 神 经 系统 疾病 单项 脑 冰 液 化 
学 成 份 变化 最 突出 的 是 蛋白 增加 。 除 某 些 特殊 疾病 的 变化 外 ， 多 数 情况 下 脑脊液 蛋白 增 
加 ,提示 血管 内 皮 细 胞 的 损害 所 致 的 通 透 性 增加 .儿童 脑 瘤 病 人 脑脊液 蛋白 轻 中 度 升 高 ， 
特别 是 在 脑脊液 细胞 计数 正常 时 〈 蛋 白细胞 分 离 ) 应 考虑 颅 内 或 椎 管内 肿瘤 的 可 能 性 。 
正常 儿童 脑 冰 液 氢化 物 及 糖 含量 均 较 成 人 低 ， 颅 内 细菌 性 炎症 时 其 含量 可 降低 ， 但 颅 内 





表 2 -4 ARR om 肿瘤 无 明显 坏死 时 其 变化 不 明显 。 
em BARES ESA JL ie B PE ce A TEC HE 10 
构成 (mg/L) ng cse C ak A/mm 以 下 ， 多 为 淋巴 细胞 。 
nan 36 600 155.0 0.004 TR Wo Hsc QU SONS 
LIST 2040 14.4 0.007 腰 穿 误伤 椎 管 内 静脉 从 时 可 致 血 
si Ae Be 366 1.0 0.003 TERR PARE dit np ERA 
Ea Er. qi. rmm 脑 消 液 黄 染 ， 大 的 肿瘤 坏死 并 破 
IgA 1750 1.3 0. 0007 
a SER 220 Lo? oe 入 蛛网 膜 下 腔 时 有 多 形 核 白 细 
纤维 蛋白 原 2964 0.6 — 0.0002 胞 增加 并 可 找到 坏死 的 肿瘤 细胞 。 
B KÉ 3728 0.6 0.0002 儿童 特别 应 注意 白细胞 与 肿瘤 细 


IgM 700 0.6 0.0009 胞 相 鉴 别 。 我 们 遇 到 1 例 患 儿 一 
-a- 


ARARE Hop MRO ETEK RTT), HAAR RBA REY 
诊 为 “ 颅 内 炎症 ” BE Jes PRE Se Do 1h BUE a 
JE. RIME HS CE OIL SULLO, SPA RUSO, BiB 
检查 “白细胞 ” 实 为 瘤 细胞 ， 经 放射 治疗 后 肿瘤 细胞 消失 。 

脑 瘤 细胞 在 脑 冰 液 中 的 检 出 率 以 恶性 肿 痛 为 高 ， 术 前 可 达 15% 左 右 。 术 后 细胞 学 检 
查 检 出 率 可 能 更 高 些 。 故 脑 背 液 之 肿瘤 细胞 检查 应 列 为 儿童 后 颅 凹 胶 质 瘤 术 后 之 常规 。 
因 肿瘤 切除 过 程 中 ， 使 大 量 肿 瘤 细胞 脱落 到 脑 消 液 中 ， 前 几 次 检查 在 体 母 细胞 痛 术 后 阳 
性 率 达 80% 以 上 ， 若 术 后 脑 消 液 中 找到 瘤 细胞 时 则 放疗 不 仅 限于 头 部 ， 亦 应 对 全 脑 及 消 
lb EE BE COIT o 

除 此 之 外 还 可 在 部 分 脑 瘤 患 儿 脑 峭 液 中 发 现 有 肿瘤 标记 物 、 酶 类 及 其 他 生化 物质 的 
FO. UHR HU (CEA)， 绒 毛 膜 促 性 腺 激素 (HCG) 及 甲 种 胎儿 球 蛋白 Ca -FP) 
等 。 多 胺 类 检查 亦 有 意义 。 有 人 将 脑脊液 多 胺 水 平 与 条 母 细胞 瘤 的 临床 状态 联系 起 来 。 
认为 它 的 升 高 是 肿瘤 复发 或 加 重 的 早期 征象 5)。 


五 、 诱 发 电位 
诱发 电 活 动 (evoked potential) 是 神经 组 织 对 突 发 感觉 刺激 所 引起 的 神经 元 电 活 
动 。 刺 激 源 包括 视 党 ， 听 觉 和 体感 三 种 类 型 45.17.1.2)。 最 初 主 要 用 于 多 发 性 硬化 等 


变性 疾病 ， 其 临床 应 用 日 趋 广泛 ， 近 年 来 在 评价 各 种 神经 系统 疾病 ， 特 别 是 早期 临床 尚 
无 症状 的 神经 系统 疾病 的 脑 功能 方面 得 到 重视 。 对 评价 型 迷 和 了 脑 死亡 病人 尤 有 意义 。 

(一 ) 视觉 诱发 电位 〈V-EP) 对 鞍 区 手术 前 后 了 解 视 交叉 ， 视 路 传导 功能 十 分 有 
用 '*"*3。 视 交叉 前 的 损害 V-EP 异 常 主要 表现 在 P ! 潜伏 期 变化 ,表现 为 单 或 双 侧 P 1 潜伏 
期 延长 或 双 侧 不 对 称 。 视 神经 病变 除 反应 潜伏 期 延长 外 ， 还 可 表现 为 幅度 衰减 或 形态 所 
曲 (图 2 8)。 

(2) 脑 干 听 党 诱发 电位 (BAEP) 正常 的 BAEP 形 态 及 波峰 含义 如 图 2 -9 。 在 听 刺 
激 后 7 ~ 9 秒 出 现 的 波形 均 属 脑 干 来 源 的 。 神 经 系统 疾病 主要 应 用 短 潜伏 期 BAEP'2》% 
有 七 个 成 份 ， 波 1 为 听 神 经 动作 电位 ， 波 I 为 蜗 核 ， 波 全 为 上 柚 榄 体 核 ， 波 作为 外 侧 丘 

AR, BVA, HV. WHA MER 

和 膝 状 体 皮层 投射 。 上 述 分 类 较为 繁琐 ， 临 

床 一 般 认 为 波 四 较 恒 定 为 脑 桥 来 源 ， 波 并、 

os N, V. MÆRK, iE V 的 变化 与 间 脑 
病变 有 关 。 

脑 干 内 、 外 源 性 病变 包括 肿瘤 有 BAEP 

异常 ， 这 种 异常 出 现 较 早 。 可 表现 峰 间 潜伏 


期 延长 及 波形 变异 (2) (图 2 -10)。 
op 人 人 A 听力 正常 儿童 ， 单 侧 BAEP 反 应 缺 如 党 
提示 有 后 颅 站 病变 (2)。 


缓慢 生长 的 后 颅 叫 病变 如 听 神 经 瘤 可 表 
2-8 2 岁 儿 童 视神经 胶 质 瘤 的 

视觉 诱发 电位 《两 眼 分 别 光 刺 激 。 现 有 峰 间 潜 伏 期 延长 或 肿瘤 侧 反 应 降低 ， 而 
OS= 不 .OD= 右 ): 图 示 右 眼 V EP 且 对 侧 亦 可 有 异常 表现 。 


波峰 形态 扭曲 变异 ， 幅 度 衰减 需 注意 的 是 ， 进 行 BAEP 检 查 在 一 定 程 
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图 2-9 典型 BAEP 形 态 和 波峰 含义 ，SA = 刺激 伪 迹 ， 
CM = 耳蜗 传 音 性 波 
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1.000 
H2-10 左 内 听 道 脑膜 瘙 病 儿 BAEP ， 可 见 左 耳 听 反 应 异常 ， 波 所 消 
失 , 波 工 - Y 峰 间 潜伏期 明显 延长 ,同时 在 声 图 和 CT 均 未 见 异常 (C2 = 
头皮 电极 ，A1 = 同 侧耳 电极 ，A。 = 对 侧耳 电极 ) 
度 上 需 病 人 配合 ， 做 幼儿 检查 时 结果 多 不 满意 。 

(=) 体感 诱发 电位 (S-EP) 体感 诱发 电位 是 借 外 周 神经 刺激 所 诱发 的 ， 一 般 多 为 
正中 神经 刺激 。 如 同 V-EP 和 BAEP 一 样 ，S-EP 在 检测 皮层 ， 脑 中 线 结构 的 临床 损害 时 
有 意义 (图 2 -11) 99; 

六 、 脑 室 穿刺 和 脑室 造影 

(一 ) 脑室 穿刺 “适用 于 : @ 脑 室 造影 。@ 后 颅 凹 肿瘤 急性 枕 大 和 孔 疝 造成 呼吸 停止 之 
急救 。@@ 对 中 线 或 后 颅 凹 肿瘤 脑室 造影 后 不 急诊 手术 者 ， 可 放置 脑室 外 引流 2 ~ 3 天 以 
缓解 颅 压 和 等 待 手术 。 图 后 颅 凹 肿瘤 术 前 (常常 在 麻醉 后 ) 作 脑室 穿刺 放 液 来 降低 颅 内 
压 ， 使 开 颅 术 时 出 血 减少 和 减轻 对 小 脑 之 损伤 。 

穿刺 方法 ， 在 婴 幼 儿 可 经 前 向 穿 刺 。 在 有 冠状 缝 裂 开 ( 颇 内 压 增 高 时 常见 )， 可 在 中 
线 旁 2.5~ 3 cm 处 垂直 穿刺 。 若 颅 颖 不 型 开 则 我 们 常用 骨 锥 钼 颅 的 方法 。 穿 刺 点 在 发 际 
内 2 ~ 3 cm 及 中 线 旁 2.5~ 3 cm。 先 用 龙 胆 紫 作 出 标记 并 用 碘 酒 加 以 “固定 ” 常规 消 
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左 正中 神经 有 正中 神经 





图 2 -11 间 脑 胶 质 瘤 早期 S-EP 表 现 ， 

可 见 左 侧 正 中 神经 刺激 后 缺乏 丘脑 和 皮层 反应 
毒 铺 中 后 用 ! % 普 鲁 卡 因 麻 醉 ， 用 骨 钻 钻 透 颇 骨 ， 再 用 腰 穿 针 〈 插 上 橡皮 瓶 塞 )》 进 行 穿 
制 。 橡 皮 塞 是 普通 的 青霉素 之 瓶 塞 消毒 后 备用 的 ， 主要 是 防止 针 穿 入 脑室 后 的 晃动 。 穿 
制 方向 ， 我 们 以 垂直 于 颅骨 窒 隆 平面 作 标 准 ， 当 进 针 达 3 cm 时 即 可 拔 出 针 芯 ， 观 察 有 无 
脑室 液 流 出 。 如 阴性 则 插入 针 芯 、 再 前 进 0.5~ 1 cm。 这 样 边 观察 边 进 针 的 方法 可 以 了 
解 皮层 的 厚度 〈 即 脑室 的 大 小 )， 若 脑室 大 则 进 针 3 ~ 4 cm 时 即 可 有 脑室 液 流出 ， 脑 室 
不 大 则 进 针 7 ~ 8 cm 才 有 脑室 液 流出 。 当 针 进入 脑室 时 可 测量 压力 ， 留 取 脑 室 液 标本 、 
注入 造影 剂 或 行 脑室 外 引流 。 

在 急救 情况 下 可 不 用 剃头 ， 在 眉 间 上 3 cm 及 中 线 旁 3 cmt AALE, pE 
直 于 颅骨 平面 即 可 达 脑 室 之 额 角 。 

悄 锥 法 脑室 穿刺 有 简便 、 快 速 、 经 济 各 免 手术 钻 孔 ) 和 成 功率 高 等 优点 ， 多 年 来 
已 成 为 我 们 脑室 穿刺 的 常规 方法 。 

脑 宣 穿 制 的 并 发 症 有 ;人 吕 脑 室内 出 血 ， 当 穿刺 针 伤 及 侧室 脉络 从 或 脑室 壁 的 血管 可 
发 生 渗 血 ， 此 时 在 放出 的 脑室 液 中 可 带 有 新 鲜 的 血液 ， 一 般 不 予 处 理 可 自行 停止 。 极 少 
数 可 形成 脑室 内 血肿 ， 表 现 为 昏迷 及 瞳孔 散 大 等 。 应 及 时 手术 清除 血肿 。 加 硬 脑 膜 下 或 
硬 脑膜 外 血肿 。 这 种 情况 发 生机 会 很 少 ， 但 文献 常 有 个 案 报告 ， 其 中 以 硬 膜 下 血肿 更 多 
些 。 上 其 发 生 原 因 是 在 梗阻 性 脑 积 水 患 者 过 快 地 放出 脑室 液 ， 使 据 压 又 降 而 致 皮质 塌陷 或 
使 脑膜 与 颅 肯 分 离 ， 从 而 引起 桥 静脉 断裂 出 血 或 硬 膜 血管 出 血 ， 形 成 了 硬 脑膜 下 或 硬 脑 
膜 外 血肿 。 为 此 我 们 放 脑 室 液 时 应 缓慢 而 均匀 ， 不 可 使 颇 内 压力 有 剧烈 波动 。 此 外 ， 穿 
制 直接 损伤 脑膜 和 皮层 血管 造成 出 血 是 有 可 能 的 。@ 脑 室内 感染 。 一 般 消 毒 严密 者 单纯 
脑室 穿刺 不 会 造成 颅 内 感染 ， 而 长 期 脑室 外 引流 者 脑室 感染 则 很 难 避 免 ， 故 术 前 脑室 引 
流通 常 不 超过 3 天 ， 术 中 力争 使 脑 峭 液 循环 梗阻 得 以 解决 ， 术 后 一 般 不 置 脑室 外 引流 。 

(二 ) 脑室 造影 ”用 脑室 穿刺 的 方法 注入 阴性 对 比 剂 (氧气 或 过 滤 空 气 ， 或 阳性 对 比 
剂 〈 碘 水 或 碘 油 ) 等 ， 使 脑室 系统 充 僵 ， 是 神经 外 科 早 年 重要 检查 手段 之 一 。 

此 检查 多 用 于 :外 中 线 或 后 颅 凹 及 脑室 内 占 位 性 病变 。 回 导 水 管 、 室 间 和 孔 或 正中 孔 
之 司 阴 性 病变 。 侠 颈 动 脉 造影 证 实 有 脑 积 水 改 变 而 不 能 定位 者 。 
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1, 脑室 气体 造影 : 自从 70 年 代 Conray 脑 室 造影 应 用 以 来 ， 脑 室 气体 造影 已 很 少 应 
用 。 注 气 时 选用 穿刺 侧 〈 多 为 右 侧 ) 在 下 的 侧 卧 位 ， 使 侧 脑室 较 易 充盈 气体 。 我 们 采用 
气体 〈 过 滤 空 气 或 氧气 ) 与 脑室 液 等 量 交换 ， 每 次 5 ~ 10ml， 注 意 要 缓慢 而 均匀 地 注 气 
及 放 液 ， 不 可 忽 快 忽 慢 ， 通 常 使 气体 充满 整个 脑室 时 才能 满意 地 作出 诊断 ， 脑 室 大 者 有 
时 注 气 200~ 300m1l， 通 常 导 水 管 梗阻 或 正中 孔 粘连 所 致 的 脑室 扩大 较 肿瘤 更 为 明显 (图 
2 -12)。 我 院 最 多 的 1 例 导 水 管 梗阻 之 患 儿 普 注 气 560mi。 脑 室 气体 造影 有 较 多 的 并 发 
E: 脑室 过 大 ， 气 体 交 换 在 150ml 以 上 者 (尤其 导 水 管 梗阻 或 正中 孔 粘连 ) 造影 后 反 
应 大 ， 造 成 患 儿 淡漠 不 语 ， 有 时 甚至 旦 去 皮层 状态 。 回 造影 后 放 气 不 易 控制 其 气体 逸 出 
的 速度 ， 过 快 地 放 气 则 皮层 塌陷 可 使 桥 静脉 白 裂 而 出 现 硬 脑 膜 下 血肿 。@) 脑 室 压力 波 动 
大 者 可 使 已 有 继 发 性 视神经 萎缩 者 出 现 双 目 失明 。 全 造影 后 若 不 及 时 手术 可 以 病情 急剧 
变化 ， 故 我 们 作 脑室 气体 造影 时 ， 常 规 安排 造影 后 立即 开 颅 手 术 。 





图 2 -12 ”脑室 气 造影 ， 正 中 孔 梗阻 ， 第 四 脑室 、 导 水 管 、 第 三 
脑室 及 侧 脑室 均 高 度 扩大 〈 本 例 注 气 达 200ml ) 

2. 脑室 碘 水 (conray) 造影 :这 种 阳性 对 比 剂 的 应 用 弥补 了 气体 脑室 造影 的 某 些 缺 
点 ， 对 颅 压 干 扰 较 小 ， 故 我 们 1970~ 1980 年 间 应 用 较 多 〈1980 年 以 后 多 作 CT 检查 )。 病 
人 采用 仰卧 位 ， 常 规 额 角 穿 刺 ， 当 有 脑室 液 涌 出 时 ， 可 注入 空气 3 ~ 5 ml， 立 即 在 屏幕 
上 观察 或 拍 颅骨 侧 位 片 ， 证 实 穿刺 针 确 在 脑室 后 再 注入 Conray (此 药 若 注入 蛛网 膜 下 腔 
可 引起 掩 痛 发 作 )。 我 们 根据 脑室 大 小 来 掌握 药 量 ， 脑 室 轻 度 扩大 或 脑室 不 大 者 可 注 
5 m1， 中 度 扩大 可 注入 7 ~ 8 m1, 高 度 扩 大 者 可 注 药 10ml。 碘 水 注入 前 先 回 吸 脑室 液 ， 
使 之 稀释 后 再 注入 脑室 ， 因 Conray 比 重 较 脑室 液 大 故 与 气体 相反 ， 混 有 Conray 之 脑室 液 
往往 下 沉 ， 可 根据 此 原理 调整 头 的 位 置 ， 来 使 病变 部 位 显影 。 我 们 常规 投 照 侧 位 (主要 
观察 室 间 孔 、 第 三 脑室 、 导 水 管 及 第 四 脑室 ) 及 汤 氏 位 (观察 第 三 脑室 、 导 水 管 及 第 四 
脑室 有 无 向 侧 方 移 位 )， 若 疑 为 第 三 脑室 前 部 肿瘤 时 应 加 照 俯卧 〈 低 头 ) 之 侧 位 相 。 故 通 
常 投 照 2 ~ 3 张 片 即 可 作出 诊断 。 因 Conray 吸 收 较 快 尤其 在 脑室 系统 无 梗阻 时 )， 故 
照片 的 间隔 不 宜 超 过 20 分 钟 ， 时 间 长 则 脑室 影像 会 不 清楚 。 造 影 结 束 后 常规 放出 脑室 液 
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10~20ml， 若 脑室 压力 极 高 者 ， 造 影 后 作 脑室 持续 外 引流 2 ~ 3 天 。 脑 室 高 度 扩大 者 注 
入 之 药物 被 稀释 得 很 淡 ， 照 片 脑室 影像 常 呈 云 雾 状 ， 很 难 作出 诊断 ， 此 时 可 改 为 脑室 碘 
油 造影 来 补充 。Conray 造 影 的 主要 合并 症 是 : TERRE., K Conray 液体 经 针 孔 或 正中 
孔 漏 至 蛛网 膜 下 腔 所 致 ,有 时 疗 痛 在 造影 时 即刻 发 生 ,但 往往 在 造影 后 1 ~ 2 小 时 发 生 ， 
MA MOK AE. 有 呈 持 续 状态 之 倾向 , 故 造影 后 应 密切 观察 病情 变化 和 及 时 予以 控制 。 
人 此 种 造影 政 非 绝对 安全 ， 个 别 患 者 造影 后 可 发 生病 情 突然 变化 。 故 我 们 对 颅 压 高 明显 
的 患者 ， 造 影 后 作 脑 室外 引流 或 大 力 脱 水 治疗 ， 生 命 体征 观察 至 少 24 小 时 。 我 们 有 2 例 
脑 干 肿瘤 及 1 例 小 儿 视 丘 肿瘤 Conray 造 影 后 6 ~ 12 小 时 突然 病情 恶化 而 死亡 。 这 与 碘 水 
之 刺激 及 颅 压 的 波动 有 直接 关系 。 

3. 脑室 碘 油 造影 ， 脑 室内 注入 磺 苯 酯 (Myodil)， 对 脑室 高 度 扩 大 已 行 Conray 无 法 
作出 诊断 者 尤为 适用 。 穿 刺 方 法 同 前 ， 针 刺 入 脑室 EAER) 后 使 病人 翻身 成 俯卧 
fi HEAKS ml 注入 额 角 ， 此 时 术 者 扶 病 人 头 部 ， 由 俯卧 低头 位 逐渐 坐 起 ， 缓 慢 抬 高 
病人 的 前 额 ， 再 将 头 部 向 左 侧 倾斜 15 左右 翡 轻 轻 抠 动 头 部 ,使 病人 头 部 保持 眼 耳 线 呈 水 
平 位 ， 在 屏幕 监视 下 可 见 砚 油 经 室 间 孔 流入 第 三 脑室 ， 将 病人 头 部 放 平 ， 即 由 俯卧 位 翻 
转 为 仲 卧 位 ， 在 头 抬 高 20~ 30 时 照 侧 位 及 汤 氏 位 像 。 脑 室 碘 油 造影 是 脑室 各 种 造影 中 副 
作用 最 少 者 ， 但 其 缺点 是 无 法 观察 脑室 之 全 金 ， 此 外 碘 油 吸收 极 慢 ， 对 脑室 之 室 管 膜 不 
是 绝对 无 刺激 作用 ， 流 入 冰 髓 蛛网 膜 下 腔 可 发 生 神经 根 之 粘连 等 。 

七 、 气 脑 造影 

经 腰 穿 注入 气体 使 脑室 和 蛛网 膜 下 腔 充 到 来 诊断 颅 内 病变 的 方法 称 气 脑 造影 (简称 
“ 气 脑 ”)， 因 小 儿 不 易 合作 , 故 于 较 大 儿童 才 作 此 检查 。 适 应 证 有 三 种 ， 中 颇 内 占 位 性 病 
变 ( 尤 在 鞍 区 及 后 颅 凹 者 )。 回 脑 萎 缩 性 病变 。@@ 颅 内 先天 畸形 。 操 作 方法 ， 通常 采用 坐 
位 腰 穿 ,使 头 位 保持 眼 耳 线 向 下 斜 倾 15*， 气 体 与 脑 峭 液 等 量 交换 , 每 次 5 ml， 一 般 注 气 
20~ 40ml, 在 注 气 过 程 中 照 侧 位 及 汤 氏 位 ， 主 要 观察 第 四 脑室 及 导 水 管 之 变化 。 若 注 气 
时 仰 头 可 使 颅 底 脑 池 充 至 。 气 脑 造影 反应 较 大 ， 常 有 头痛 、 恶 心 、 呕 吐 等 ， 有 时 气体 不 
入 脑室 而 只 能 观察 蛛网 膜 下 腔 和 脑 池 之 改变 。 在 颅 内 压 增高 者 慎 用 ， 必 要 时 可 用 降 压 气 
脑 造 影 (造影 前 输 甘 露 醇 )。 个 别 患者 气 脑 造影 后 发 生硬 脑膜 下 血肿 ( 亦 为 桥 静 脉 撕 裂 出 
血 )， 应 特别 予以 等 惕 。 

八 、 脑 血管 造影 

由 于 儿童 多 不 能 耐 受 颈 动 脉 之 穿刺 ， 故 此 项 检查 多 需 用 全 麻 。 对 和 婴 幼 儿 ， 我 们 常用 
基础 麻 酬 加 局 麻 下 穿刺 。 术 前 常规 应 用 鲁 米 那 钠 及 东 芒 著 碱 或 阿托品 ， 注 意 有 无 胸腺 肥 
大 及 气管 炎 。 硫 喷 妥 钠 按 每 公斤 20mg ( 即 2.5% 硫 喷 妥 钠 0.8ml) 肌 内 注射 。 此 药 只 能 
使 串 儿 入 睡 ， 对 疼痛 反应 仍 灵敏 ， 故 只 有 加 局 麻 O % 普 鲁 卡 因 ) 才能 进行 穿 市 ， 若 造 
影 时 间 较 长 时 可 配伍 强化 麻醉 。 在 稍 大 的 儿童 宜 用 静脉 麻醉 ， 即 用 1. 25% 厂 喷 妥 钠 每 公 
斤 体重 5 ~ 10mg 缓 慢 静 脉 注射 ， 若 辅 以 冬眠 1 号 能 延长 麻醉 时 间 。 氧 胺 酮 (ketamin) 
我 们 在 小 儿 造 影 时 亦 常用 ， 此 药 作 用 快 ， 止痛 力量 强 ， 在 浅 麻醉 下 可 完成 穿 籼 。 静 注 按 
每 公斤 2 mg 可 维持 10 分 钟 ， 若 肌 注 则 按 每 公斤 5 mg 作用 可 维持 30 分 钟 。 此 药 可 单独 使 
用 ， 亦 可 与 冬眠 药 合用 。 

本 检查 适用 于 幕 上 (主要 在 大 脑 半 球 ) 的 占 位 病变 。 由 于 小 儿 颈 部 短 、 颈 动脉 搏动 
弱 而 快 及 血管 细 而 易 在 皮下 滑动 等 原因 ， 颈 动脉 穿刺 较 成 人 困难 。 我 们 通常 用 中 指 及 食 
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TART Sh PE EA TIE, TESI BK SI RE REEF SEU. (如 针头 太 细 易 
使 血液 凝固 在 针头 内 及 注 药 时 阻力 大 而 显影 不 清晰 ), 将 已 备 好 的 充满 生理 盐水 的 塑料 管 
与 注射 器 接 在 造影 针 上 ， 穿 刺 后 边 左右 旋转 边 向 回 撤 造影 针 ， 当 塑料 管内 有 鲜红 之 搏动 
性 回血 时 ， 说 明 已 穿刺 成 功 。 此 时 用 生理 盐水 反复 推 入 动脉 ， 以 维持 塑料 管 的 通畅 。 造 
影 剂 用 30 ~ 35 % 的 Conray、Urografin 或 泛 影 葡 胺 等 ， 剂 量 与 成 人 相同 或 略 少 些 。 一 次 
造影 过 程 中 注 药 总 量 不 宜 超过 60ml。 因 小 儿 颅 骨 较 成 人 薄 ， 故 年 龄 愈 小 则 对 比 度 愈 清 
晰 ， 北 京 天 坛 医院 造影 年 龄 最 小 者 为 5 个 月 之 婴儿 。 因 为 小 儿 头 颈 部 软组织 疏松 及 动脉 
壁 较 泗 ， 故 穿刺 易 出 血 而 形成 大 的 血肿 ， 加 上 气管 易于 压缩 而 造成 呼吸 困难 ， 所 以 造影 
尽 可 能 时 间 短 ， 拔 去 针 后 用 手指 按压 穿刺 点 至 少 5 分 钟 ， 双 侧 造影 最 好 不 一 期 进行 ， 当 
血肿 消退 后 再 作 另 一 侧 ， 以 免 发 生 危 险 。 其 次 着 痛 发 作 较 成 人 多 ， 有 时 在 注 药 后 立即 发 
生 ， 故 造影 中 及 造影 后 观察 要 密切 。 特 别 指出 造影 过 程 中 生理 盐水 不 可 注入 过 多 ， 否 则 
会 加 重 脑 水 肿 。 

A. em ES 

Say ED ATi FE A A SUPE REUE RO DX J EF ICE (9 3 RE DO SERA, H 
骨 钻 钻 透 颅 骨 ， 用 18 号 腰 穿 针 穿 币 ， 抽 出 事 腔 液体 一 方面 可 降低 颅 压 ， 缓 解 术 前 症状 ， 
另 一 方面 可 注入 5 ml 空气 及 3 ml Rih (myodil)， 利 用 比重 的 关系 来 移动 头 位 ， 一 般 可 
采用 左 侧 卧 位 及 右 侧 卧 位 , 伸 臣 位 及 俯卧 位 这 四 种 头 位 使 碘 油 和 空气 在 对 腔 内 移动 而 勾 划 
出 整个 于 腔 之 轮 廊 , 但 在 CT 问世 以 后 ,这 种 检查 方法 已 很 少 使 用 (2 -13)。 





图 2 -13 MAREAK. 圳 肿 前 部 低 密 区 为 空气 ， 后 部 高 密 区 为 砚 油 


十 、CT 检 查 

与 传统 X 线 相 比 ，CT 是 真正 的 断层 像 ,而 且 对 于 人 体 各 部 位 吸收 X 线 不 同 给 与 了 极 
高 的 分 辩 率 ， 较 之 创伤 性 血管 造影 更 易于 儿童 检查 。 

(一 ) CT 成 像 的 基本 原理 CT 图 像 并 非 X 线 直接 成 像 ， 而 是 由 比 胶片 灵敏 度 高 的 探 
测 器 收集 X 线 透 过 人 体 的 能 量 再 经 模 数 转换 成 数字 ， 然 后 经 反 投影 立体 定位 后 以 矩阵 排 
列 的 形式 ， 经 模 数 转换 成 模拟 量 而 显示 在 荧光 屏 上 的 二 次 图 像 。 因 而 它 具 有 数字 影像 的 
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特点 ， 每 个 相 素 都 有 自己 的 数值 ， 把 每 个 X 线 CT 值 转换 成 以 水 为 零 的 标准 值 即 称 之 为 
CT 值 。 

(=) CT 扫描 技术 及 方法 ”小 多头 颅 检查 应 减少 X RAM. BRAMCT RY ARH 
基线 ， 对 特殊 部 位 可 采用 其 他 基线 。 扫 描 层 厚 可 为 1tmm， 薄 层 扫描 可 减少 部 分 容积 效 
应 的 干扰 ， 发 现 小 病灶 ， 对 减少 后 颅 四 伪 迹 有 益 。 薄 层 扫 描 层 厚 可 为 5mm、2 mm 或 
EW. 

就 检查 方法 而 言 有 平 扫 、 增 强 扫描 、 脑 池 造 影 扫描 、 脑 室 造影 扫描 及 动态 CT 扫描 等 。 

(=) 颅 脑 肿 瘤 的 基本 CT 征象 ”包括 直接 和 间接 征象 两 种 。 前 者 包括 显示 病灶 CT 
值 、 大 小 、 形 态 、 边 缘 、 结 构 及 部 位 等 。 后 者 主要 指 间接 由 病灶 所 致 的 其 它 变化 如 ， 正 
常 结构 的 变形 移 位 、 充 慢 缺 损 、 脑 水 肿 或 脑 积 水 及 骨 质 变化 等 。 此 外 许多 征象 对 肿瘤 的 
定位 和 定性 有 重要 价值 。 

(QU) 脑 肿瘤 的 CT 征象 ”将 按 分 区 讨论 。 

1. 儿童 较 区 肿瘤 :包括 垂体 腺 瘤 ,视神经 胶 质 瘤 、 视 丘 下 部 胶 质 瘤 、 颅 咽 管 瘤 、 蒂 
上 生殖 细胞 瘤 、 第 三 脑室 胶 样 囊肿 、 斜 坡 脊 索 瘤 、 鞍 部 巨细 胞 瘤 及 居于 脑 池内 的 皮 样 囊 
肿 、 畏 胎 瘤 等 。 上 述 各 类 疾病 中 有 些 注 药 前 后 表现 为 低 密度 灶 ， 如 囊肿 ， 常 以 脑脊液 密 
度 为 特点 ， 胆 脂 痛 和 崎 胎 瘤 的 区 别 在 于 后 者 常 伴 钙化 。 而 均匀 一 致 高 密度 病灶 ， 注 药 后 
有 增强 者 包括 视神经 胶 质 瘤 、 生 殖 细胞 瘤 及 垂体 瘤 。 垂 体 瘤 同 时 有 蝶 鞍 扩大 ， 视 神经 胶 
质 瘤 可 向 视 束 或 视神经 延伸 。 生 殖 细胞 瘤 增强 幅度 较 大 且 有 垂体 柄 受累 等 ， 第 三 脑室 胶 
样 攻 有 种 呈 低 密度 病灶 注 药 后 不 增强 。 颅 咽 管 瘤 可 向 上 突入 脑室 并 下 延至 米内 ， 常 有 和 蛋 沉 
样 钙化 并 具有 周边 强化 的 特点 。 冰 索 瘤 有 钙化 ， 注 药 后 可 增强 。 

2. 儿童 第 三 脑室 后 肿瘤 : 如 源 于 腾 胚 体 压 部 的 胶 质 瘤 ， 松 果 体 细 胞 瘤 \ 生 殖 细胞 瘤 
Ko RRA MMA RB, BBC MRE, KEF, maa RE 
之 低 密 度 病 灶 ， 但 有 钙化 。 胶 质 瘤 视 其 分 级 可 增强 或 不 增强 ， 松 果 体 细胞 瘤 为 高 密度 均 
匀 一 致 增强 ， 并 与 生殖 细胞 瘤 难于 鉴别 。 

3. 儿童 大 脑 半 球 中 线 肿 瘤 : RI ELCHE GE. DEBE UE RC SE xk Pg IU E, 包括 胶 质 瘤 、 
脑膜 瘤 、 脂 肪 瘤 及 表皮 样 可 肿 等 。 脑 膜 瘤 仍 表现 为 高 密度 均一 强化 病灶 ， 胶 质 瘤 则 多 为 
混杂 密度 和 不 规则 强化 ， 脂 肪 瘤 为 低 密度 不 增强 病灶 。 

A. 儿童 视 丘 及 侧 脑 室 肿瘤 ， 前 者 以 胺 质 瘤 居多 , 后 者 多 为 室 管 膜 瘤 及 脉络 从 乳头 状 
瘤 ， 亦 可 见 脑膜 瘤 。 共 同 特点 为 侧 脑 室 体 部 上 抬 ， 桥 角 外 移 ， 第 三 脑室 呈 弧 形 向 对 侧 移 
位 。 侧 脑室 三 角 区 肿瘤 还 可 有 杜 角 扩大 。 

5. 儿童 皮层 或 皮层 下 肿瘤 : 儿童 多 为 胶 质 瘤 ， 病 灶 常 累及 白质 ,一 般 有 增强 ， 且 不 
按 血 管 分 布 。 

6. JL TEE PLI ppp: 儿童 以 髓 母 细胞 瘤 、 小 脑 星 形 细胞 瘤 及 第 四 脑室 室 管 膜 瘤 多 
见 。 髓 母 细 胞 瘤 一 般 为 均匀 密度 ， 无 钙化 ， 多 位 于 小 脑 晤 部 ， 室 管 膜 瘤 密度 不 均 ， 可 有 
钙化 。 桥 脑 小 脑 角 病 变 儿 童 较为 少见 ， 可 为 听 神 经 瘤 或 脑膜 瘤 ， 前 者 多 见 低 密度 ， 后 者 
一 般 为 高 密度 病灶 。 

总 之 ， 儿 童 颅 内 肿瘤 的 CT 表现 与 成 人 相似 ， 各 种 脑 瘤 CT 表现 的 详细 描述 见 各 论 中 
的 各 章节 。 

十 一 、 磁 共振 成 像 (MRD 
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MRI 是 核磁 共振 波谱 学 基础 上 建立 起 来 的 。 所 谓 磁 共振 影像 ， 即 人 体内 氢 质 子 在 一 
定 静 磁 场 和 射频 场 作用 下 ， 所 产生 的 氢 原 子 核磁 共振 信号 。 经 编码 处 理 重建 以 磁 共振 信 
号 强度 为 基础 组 成 的 图 像 。 它 与 CT 截然 不 同 ， 而 有 些 类 似 ECT (衍射 CT) 或 同位 素 Y 
相机 ， 因 为 MRI 成 像 信 号 同 ECT 一 样 是 由 人 体 释 放出 来 的 。 其 成 像 的 基本 原理 以 氨 原 子 
为 例 。 首 先 ， 在 无 静 磁 场 作用 下 ， 人 体 中 的 氧 核 杂乱 无 章 地 沿 自身 的 轴 疝 不 断 自 转 ， 在 
加 以 外 界 磁场 后 ， 自 转 的 氧 原子 虽 在 不 停 自 转 ， 但 自 旋 轴 沿 着 外 加 静 磁 场 的 方向 ， 这 一 
运动 如 同 没有 劲 的 陀螺 一 样 ， 在 力学 上 称 为 进 动 。 氧 原子 本 身 的 自 旋 轴 与 外 加 磁场 的 夹 
角 即 为 进 动 角 。 而 进 动 角 频 率 〈W ) 与 外 加 磁场 强度 的 关系 为 进 动 角 频 率 = 半径 x 磁场 
强 动 。 与 外 加 磁场 强度 成 拉 莫 频 率 关 系 的 吸收 或 发 射 能 量 的 射频 场 激发 后 ， 氢 原子 进 动 
则 不 再 沿 外 加 磁场 主 磁 矩 而 偏 斜 就 会 产生 共振 现象 。 当 射频 场 去 掉 后 ， 偏 离 又 趋向 于 平 
行 主 磁场 方向 。 磁 共振 成 像 指 用 收集 来 的 磁 共 振 信号 ， 组 成 黑白 相间 的 画面 。 磁 共振 成 
像 扫 描 机 是 由 磁体 、 射 频 发 射 系统 、 梯 度 线圈 、 接 收 系统 及 计算 机 图 像 重建 系统 所 组 
成 的 。 

(一 ) 中 枢 神 经 系统 的 磁 共 振 影像 MRI 不 受 后 颅 凹 伪 迹 影响 ， 同 时 具有 更 鲜明 的 
黑白 对 比 度 。MRI 以 同时 可 行 横断 面 、 冠 状 面 、 矢 状 切 面 扫描 亦 优 于 单纯 横 切 面 CT， 
并 可 提供 较 好 的 解剖 背景 。 但 未 注 造影 剂 的 MRI 检查 在 显示 病变 壁 、 结 节 、 坏 死 及 腔 等 
结构 方面 不 如 CT。 正 常 脑 MRI 所 见 如 表 2 -5。 

*2-5 正常 脑 组 织 MRI 所 见 


白质 灰质 LLLI 脂肪 TR Tux 脑膜 血管 
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(CL JL MEMRI 除 一 般 医学 影像 学 肿瘤 直接 和 间接 征象 外 ， 脑 瘤 诊 断 
特有 的 MRI 征象 有 ， 呈 脑 水 肿 ，MRI 表 现 为 长 T! MKT, (Hii HT 相 ( Te 28, TR500) 
水 肿 常 不 易 被 显示 。 界 于 灰白 质 内 的 水 肿 沿 深 及 表 浅 纤维 束 ， 产 生 周 边 分 指 样 变化 ， 严 
重 时 可 放射 至 半 卵 加 中 心 或 累及 皮层 下 的 弓 状 纤维 。@@ 瘤 结 节 与 周围 水 肿 的 区 别 ， 与 水 
肿 一 样 绝 大 多 数 肿瘤 呈 长 T! ， 长 Tz 的 信号 改变 ， 尤 其 是 实质 性 胶 质 瘤 。 瘤 结 节 与 周转 
水 肿 的 区 分 十 分 困难 ， 实 质 性 胶 质 瘤 与 有 于 变 、 坏 死者 相 比 ， 信 号 强度 均一 ， 是 不 易 与 
水 肿 鉴 别 的 主要 原因 。 仔 细 观 察 ， 疙 结 节 、 水 肿 ， 正 常 灰白 质 四 者 T! ah PRB TD KR KT 
趋 降 ， 即 瘤 结 节 T! 最 长 ， 水 肿 稍 长 ， 灰 质 适 中 ， 白 质 稍 短 。 而 Tz 相 ， 水 肿 与 瘤 结 节 长 
TSAR, KAT: 适中 ,白质 呈 稍 短 T。。@ 春 性 变 ， 良 恶性 肿瘤 均 可 有 讨 性 变 ， 视 
其 内 容 物 不 同 ， 有 不 同 信号 。 应 用 MRI 诊断 肿瘤 春 变 除 视 内 容 物 差别 而 有 不 同 信号 外 ， 
良性 赛 变 边缘 常 光滑 ， 信 号 强度 均一 ， 特 别 是 边缘 与 中 心 无 差异 。 恶 性 肿瘤 的 压 壁 ， 改 
上 有 结 节 , 不 光滑 。 对 厢 变 不 用 造影 剂 情况 下 MRI 不 如 CT。 图 肿瘤 出 血 ，MRI 优 于 CT， 
表现 为 T! 、T:z 像 上 的 强 信号 ， 这 因为 多 数 坏死 出 血 常 局 限于 肿瘤 。@@ 肿 瘤 钙化 : PRB 
大 钙化 表现 为 T! 、Tz 像 上 无 信号 密度 区 外 ， 小 的 点 、 片 及 条 索 样 钙 化 常 被 MRI 扫描 丢 
失 ， 可 能 与 部 分 容积 效应 或 层 间隙 有 关 。 人 @@ 了 脂肪 性 病变 ， 表 现 为 短 T! 及 不 同 程度 T: 弛 
豫 时 间 延 长 。 表 皮 样 琳 肿 ， 仅 Te84 D EGUAS To. COND ENDE IE MEG. MRI 同样 是 
KTiIRKTSAISSIE, XIXSIS AKA. (EMRIER EBOSBDE. OSM 
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应 : 指 被 射频 激发 后 释放 MRI1 信 号 的 氢 离 子 ， 随 着 流动 而 处 于 接收 圈 外 ， 而 原 位 置 的 新 
填充 液体 未 被 射频 激发 而 无 MRI 信号 ， 产 生 MR! 影 像 上 的 无 信号 阴影 ， 如 血管 等 。 流 空 
效应 可 显示 肿瘤 供血 及 引流 血管 ， 部 份 可 显示 肿 瘙 瘤 床 及 肿瘤 与 大 血管 的 关系 ， 对 肿瘤 
定性 诊断 有 帮助 。 

MRI 脑 瘤 的 定性 及 定位 诊断 ， 就 脑 外 肿瘤 而 言 ， 肿 瘤 异 常 信号 显示 较为 明确 ， 但 有 
T, 相 漏诊 脑膜 瘤 的 报道 ， 故 T: 相 尤 为 重要 。 脑 内 肿瘤 定位 主要 是 区 别 水 肿 ， 应 强调 同 
一 扫描 平面 T! 、T: 相对 比 检查 有 利于 定位 诊断 。MRI 定 性 诊断 不 能 评价 钙化 及 骨 结构 
变化 ， 但 能 更 好 显示 脂 类 、 出 血 及 血管 结构 。 而 且 MRI 可 提供 良好 解剖 学 背景 ， 有 利于 
手术 方案 的 设计 及 判断 肿瘤 起 源 ， 从 而 起 到 定性 诊断 的 作用 。 广 义 上 讲 绝 大 多 数 脑 瘤 呈 
长 Ti 及 长 Tz， 但 良性 肿瘤 较 恶性 肿瘤 Ti 及 Tz 相对 要 短 。 少 数 肿瘤 有 短 T: 和 Tz 时 应 
考虑 到 含 脂肪 类 肿瘤 及 肿 交 卒 中 ， 黑 色素 瘤 〈 含 顺 磁性 物质 )。 少 数 胶 质 瘤 的 短 T! 可 能 
与 肿瘤 及 水 肿 液 中 蛋白 含量 增高 有 关 。 

MRI 脑 肿瘤 检查 的 最 大 优点 在 于 提供 良好 解剖 背景 ， 而 用 信号 强度 直接 判断 肿瘤 性 
质 ， 判 断 肿 瘤 级 别 意义 不 大 。MRI 无 骨 伪 迹 因而 对 诊断 小 脑 、 脑 于 、 鞍 区 及 颅 颈 联合 部 
位 肿瘤 优 于 CT， 并 可 充分 显示 病灶 全 貌 及 立体 定位 。 

【诊断 及 鉴别 诊断 】 

儿童 鼎 内 肿瘤 的 诊断 常 较 成 人 困难 。 我 们 考虑 与 下 列 因 素 有 一 定 的 关系 ， 中 小 儿 党 
不 能 或 不 会 正确 表达 其 发 病情 况 ， 故 病史 不 易 准确 ， 增 加 了 判断 上 的 困难 。 婴 幼儿 神经 
系统 发 育 尚 不 完善 ， 检 查 已 欠 合 作 ， 故 体征 不 易 发 现 或 被 误解 。 人 @) 颅 妖 尚 未 闭合 及 婴儿 
前 向 未 闭 ， 颅 压 增高 早期 可 被 头颅 增 大 来 代 偿 ， 使 症状 出 现 较 迟 。 图 许多 症状 与 小 儿 其 
他 疾病 相似 ， 或 在 其 他 疾病 之 后 发 生 ， 故 常 被 医生 所 误诊 。 回 小 儿 神 经 科 在 我 国 基层 医 
院 甚至 某 些 市 级 医院 尚 不 普及 ， 对 小 儿 神 经 系统 的 特点 及 颅 内 肿瘤 的 临床 表现 认识 不 足 
或 缺乏 应 有 的 知识 。 以 上 是 儿童 颅 内 肿瘤 不 易 作 到 早期 诊断 的 种 种 因素 。 

儿童 反复 发 作 的 头痛 、 呕 吐 及 头颅 进行 性 增 大 ， 应 当 想到 有 颅 内 讨 增高 的 可 能 性 ， 
若 同 时 存在 定位 体征 者 应 考虑 是 颇 内 肿 净 。 对 可 疑 的 患 儿 应 仔细 作 眼 底 检 查 ， 如 有 眼底 
乳头 水 肿 则 应 到 神经 科 进 一 步 施行 辅助 检查 来 确诊 。 *2-6 小 儿 脑 瘤 的 错误 诊断 

儿童 脑 独 的 鉴别 诊断 十 分 重要 ， 本 组 患 儿 来 我 院 








前 有 过 各 种 错误 诊断 者 达 25.4%， 北 京 天 坛 医院 连续 dd 倒数 
分 析 了 1200 例 儿童 脑 瘤 有 305 例 有 过 误诊 ( 表 2 - 6 )。 rp ns 
PCR JURA ACTES GERD ER, RI MBARE n 
将 儿童 脑 瘤 的 一 些 特点 及 常见 的 误诊 情况 作 一 介绍 以 视神经 炎 或 视 乳 头 炎 20 
供 参 考 。 先天 性 脑 积 水 20 
一 、 误 诊 为 脑膜 炎 或 脑 炎 penas x 


我 们 统计 中 有 这 类 误诊 者 占 44.6%， 其 中 多 数 误 cae g 
Bn Wi ME BEG, JEA A AEk PE B IRE RE aR Z FBA e UEN : 
pW AA ERB, Dh JL M E d e d 小 脑 共 济 失调 
占 4.1%， 这 可 能 与 小 儿 恶 性 肿瘤 多 MARIRE. RIRE FREE 7 
出 血 ) 及 体温 调节 不 稳定 有 关 ; 加 儿童 脑 瘤 的 病例 中 MARR 
脑 冰 液 有 炎症 样 改 变 者 不 少见 ， 其 中 常见 的 为 香 母 细 。 “合计 w 


RRHDESCEEDNE. HAWKES RHR PES RATS SAMIR. QI AMM Ap 
MSL, MAM MALALA ARE RR NR MA EMR, ARMA 
颈 部 抵抗 ， 此 体征 常 误诊 为 脑膜 刺激 征 ; O- LE AE BEA EES Tf EKER. 

ll. KR, 019 8^ H. BUR. 嗜睡 半 月 ， 近 1 周 来 发 热 、 呕 吐 、 走 路 不 稳 。 检 
2: 神志 清醒 ， 眼 底 正 常 ， 左 下 肢 病理 反射 可 疑 ，Rom berg's 征 (十 )， 腰 穿 因 哭 遍 压 力 
未 测 准 ， 脑 脊 液 细胞 总 数 720 个 ， 白 细胞 320 个 ， 糖 及 氧化 物 定量 正常 ， 蛋 白 66mg%， 诊 
断 为 “结核 性 脑膜 炎 ”。 经 抗 结核 治疗 后 体温 恢复 正常 ， 但 呕吐 渐 频 ， 进 食 发 吃 ， 强 迫 头 
位 ， 未 及 进一步 检查 ， 突 然 呼 吸 心跳 停止 。 经 尸检 证 实 为 第 四 脑室 散 母 细胞 瘤 。 

二 、 误 诊 为 崩 肠 道 疾患 

占 误 诊 病 例 的 23.9% ， 最 常见 的 是 蝇 虫 症 ， 其 次 为 四 肠炎 或 幽门 梗阻 ， 其 中 有 6 例 
曾 作 饮 餐 造 影 。 误 诊 的 原因 是 ，@D 小 儿 脑 瘤 呕吐 发 生 率 高 ， 后 颅 凹 肿瘤 约 86%% 的 病例 有 
呕吐 ， 接 近 或 位 于 第 四 脑室 底 的 肿瘤 直接 刺激 哎 吐 中 枢 ， 此 时 呕吐 在 相当 长 的 时 间 内 为 
首发 和 唯一 的 症状 ; @@ 我 国 农村 儿童 肠 量 虫 症 发 病 率 高 ， 若 呕吐 或 大 便 有 电 虫 时 更 易 误 
诊 为 肠 曙 虫 症 ;@@ 部 分 小 儿 后 颅 凹 肿瘤 除 头痛 外 尚 可 表现 为 腹痛 ， 后 者 可 能 与 影响 到 脑 
干 的 神经 核 而 致 肠 痉挛 有 关 ， 如 伴 有 呕吐 更 易 使 人 想到 和 骨 肠 道 病变 。 

例 2: 男孩 ，7 岁 。 两 个 月 前 因 感冒 出 现 头痛 ， 服 止痛 片 后 好 转 ， 继 之 出 现 腹痛 及 
眠 吐 ， 当 地 医院 诊 为 肠 师 虫 症 。 服 药 驱 出 曙 虫 60 余 条 ， 但 呕吐 未 见 好 转 ， 头 痛 浙 加 重 ， 
走路 不 稳 。 检 查 : 神志 清醒 ， 头 大 ， 破 变 音 (十 )， 双 视 乳 头 水 肿 ， 有 共 济 失调 。 脑 室 造 
影 后 手术 证 实 为 第 四 脑室 的 室 管 膜 痛 。 

三 、 误 诊 为 先天 性 脑 积 水 

婴 幼 儿 颅 内 肿瘤 因 颅 压 增高 ， 表 现 为 头 围 增 大 ， 前 办 张力 增高 及 头皮 静脉 怒 张 等 ， 
与 脑 积 水 十 分 相似 。 但 先天 性 脑 积 水 有 以 下 特点 : 中 起 病 早 ， 多 在 生 后 出 现 头颅 逐渐 增 
Xs 加 眼球 有 落日 征 ，@@ 视 乳头 多 数 无 水 肿 ， 0D UP IRE, 回 很 少 有 神经 系统 定位 体 
征 。 婴 幼儿 脑 瘤 则 多 数 起 病 晚 无 落日 征 ， 多 数 有 呕吐 ， 部 分 患 儿 可 有 神经 系统 阳性 体征 
等 ， 这 可 与 先天 性 脑 积 水 鉴别 。 

例 3， 女孩 ，1 岁 9 个 月 。 患 儿 进行 性 头颅 增 大 伴 嗜睡 3 个 月 ， 阵 发 性 呕吐 及 意识 
Ai 1 周 。 患 儿 为 第 三 胎 足 月 顺产 ，6 ~ 7 月 时 能 坐 ， 1 岁 时 扶 东西 可 走动 ， 入 院 前 3 
月 家 长 发 现 患 儿 头 浙大 ， 前 额 较 隆起 ， 精 神 差 ， 哮 睡 ， 在 门诊 检查 诊 为 “ 脑 积 水 ” 而 采 
用 中 医治 疗 ， 但 忠 儿 头 继续 增 大 ， 渐 渐 不 能 走路 ， 近 20 天 来 发 现 眼球 位 置 不 在 同一 水 平 
( 左 侧 高 而 右 侧 低 )， 回 时 口角 向 右 焉 , 近 1 周 来 已 不 能 坐 稳 ， 呕 吐 较 频 , 有 阵 发 性 抽 搞 ， 
表现 为 四 肢 手 直 及 角 马 反 张 , 意 识 丧 失 ( 即 “小 脑 危 象 ”)。 检 查 患 儿 哮 睡 ,头颅 增 大 ( 头 
围 52.5cm)， 前 钢 未 闭 ， 张 力 较 高 ， 头 皮 静 脉 乱 张 ， 视 力 差 ， 视 乳头 早期 水 肿 ， 落 日 征 
(- )， 左 侧 有 周围 性 面 冶 ， 四 层 肌 张 力 稍 高 ， 双 侧 下 肢 有 病理 反射 。 入 院 当 时 有 小 脑 危 
象 改作， 急诊 行 脑室 穿刺 放 液 (脑室 液压 力 极 高 自 穿刺 针 喷 出 约 半分 钟 之 久 )， 脑 室 液 化 
验 蛋 白 26mg%， 白 细胞 2 /mm? 。 脑 室 碘 水 造影 证 实 为 第 四 脑室 内 占 位 性 病变 。 未 及 手 
术 次 日 死亡 ， 书 检 为 第 四 脑室 室 管 膜 瘤 ， 脑 干 受 压 明 显 而 形 成 较 深 压 迹 。 

评论 ， 本 病例 较 长 时 间 误 诊 为 < 脑 积 水 ”， 直 到 晚期 才 确诊 ,但 已 失去 了 手术 的 机 会 。 
病人 发 病 在 1 去 岁 以 后 ， 有 颅 神经 损害 ， 有 小 脑 体征 ,无 落日 征 等 应 想到 是 后 颅 凹 肿瘤 ， 
而 不 符合 先天 性 脑 积 水 的 特点 。 
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四 、 误 诊 为 神经 性 头痛 

头痛 的 发 生 率 小 儿 明 显 少 于 成 人 ， 故 小 儿 有 头痛 应 引起 医生 的 重视 。 成 人 头痛 多 为 
功能 性 疾患 (神经 衰弱 或 血管 神经 性 头痛 等 )， 小 儿 头 痛 器 质 性 病变 相对 多 见 ， 尤 其 是 儿 
童 脑 瘤 中 以 头痛 为 首发 症状 者 十 分 常见 , 故 对 这 种 病 儿 应 注意 眼底 改变 及 神经 系统 检查 。 

五 、 误 诊 为 尿 崩 症 

我 们 应 将 尿 崩 症 看 作 一 个 症状 而 不 是 独立 的 疾病 ， 其 病因 很 多 ， 而 在 神经 外 科 领 域 
中 最 常见 的 较 区 肿瘤 ( 颅 咽 管 瘤 和 鞍 上 生殖 细胞 瘤 等 )， 因 压迫 垂体 和 视 丘 下 部 影响 抗 利 
尿 激素 的 分 泌 所 致 。 颅 咽 管 瘤 多 有 生长 发 育 的 明显 停滞 ， 易 引起 医生 的 注意 ， 而 鞍 上 生 
殖 细胞 瘤 的 首发 症状 几乎 皆 为 多 饮 多 尿 ， 且 常常 在 尿 崩 症 持续 数 年 后 才 有 视力 减退 或 颅 
压 增 高 症状 ， 所 以 常 发 生 误诊 。 

Bla. 女孩 ，13 岁 。 多 人 饮 多 尿 4 年， 每 日 饮水 量 为 8000m1, 尿 比重 为 1.006， 在 某 院 
- 直 按 “ 尿 期 症 ” 治 疗 ， 近 半年 出 现 头痛 及 视力 减退 ， 两 个 月 来 双 目 失明 。 检 查 ， 神 志 
清醒 ， 双 视神经 萎缩 ， 神 经 系统 无 定位 征 ， 颅 骨 X 线 平 片 无 异常 、 脑 室 造影 显示 第 三 脑 
室 前 部 占 位 病变 ， 手 术 证 实 为 蒂 上 生殖 细胞 瘤 〈 异 位 松 果 体 痛 )。 

六 、 误 诊 为 小 脑 性 共 济 失调 

为 小 脑 的 退行 性 变 ， 进 展 缓慢 、 无 颅 内 压 增 高 。 而 儿童 后 颅 凹 肿瘤 可 有 走路 不 稳 ， 
但 检查 多 能 发 现 视 乳 头 水 肿 ， 故 对 有 小 脑 体征 者 应 特别 注意 眼底 的 检查 。 

七 、 误 诊 为 眼科 疾患 

儿童 脑 瘤 有 视 乳 头 水 肿 或 继 发 性 视神经 莹 缩 ， 有 的 被 认为 是 视 乳 头 炎 或 视神经 炎 
等 ， 但 颅 内 肿瘤 时 视 乳头 水 肿 的 突出 度 高 ， 静 脉 充盈 明显 ， 病 史 中 有 头痛 及 呕吐 者 有 助 
于 鉴别 。 

A. RABA 
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九 、 误 诊 为 脑 血 管 疾患 

有 些 脑 瘤 可 有 自发 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 ， 此 多 为 恶性 胶 质 瘤 ， 其 他 如 脑膜 瓶 或 垂体 痢 
BS AY Be A Sep Se A a A RZ HE BE ah Bk Be BE SAS JL A ah Bk BT LAL ak RE b> 
Ro 相 鉴别 。 

十 、 其 他 

误诊 为 “ 脑 脓肿 ”者 常 因 有 中 耳 炎 或 感染 发 热 后 出 现 颅 内 压 增 高 ， 误诊 为 “颈椎 半 
脱位 ”者 实际 上 为 肿瘤 已 伸延 到 椎 管 或 慢性 小 脑 扁桃 体 疝 所 致 天 神 经 根 受 刺激 ， 或 为 使 
脑脊液 循环 保持 通畅 的 一 种 机 体 保 护 性 反射 ， 结 合 头痛 或 呕吐 等 后 颅 凹 肿瘤 常见 的 症状 
也 较 易 鉴别 。 

为 了 使 儿童 脑 瘤 能 获得 及 早 的 诊治 ， 有 两 点 供 大 家 参考 ， 中 首先 是 对 儿童 脑 瘤 思想 
上 保持 警惕 ， 尤 其 有 些 表现 用 一 般 儿 科 疾 病 无 法 解释 或 治疗 过 程 中 症状 未 见 好 转 甚至 有 
HMA. Qh ILA RAMA. Mok, MARR, RAB. DERAH, EKRA 
SEM A REE SEAR, MEAT A AE, CE ME BS BE Be He HE 
一 步 的 检查 来 排除 颅 内 肿瘤 的 可 能 性 。 
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第 三 章 ”儿童 颅 内 肿瘤 的 治疗 及 预后 


【概述 】 

儿童 颅 内 肿瘤 的 治疗 原则 与 成 人 相同 ， 但 需 注意 儿童 颅 内 肿瘤 本 身 的 特点 ， 在 治疗 
上 亦 有 些 独特 之 处 。 儿 童 颅 内 肿瘤 如 前 章 所 述 有 几 个 特点 ， 包 括 : 外 幕 下 肿瘤 较 成 人 发 
生 率 高 ， 因 而 梗阻 性 脑 积 水 发 生 率 亦 较 高 ;加 成 人 较 多 见 的 多 形 胶 质 母 细胞 瘤 伴 囊 瘤 周 
围 严重 脑 水 肿 在 儿童 相对 少见 ，@@ 儿 童 由 于 脑 发育 特 点 ， 使 手术 对 鞍 区 和 半球 深部 病灶 
的 暴露 较 成 人 容易 些 ， 轩 儿童 大 脑 半球 凸 面 及 颅 底 肿瘤 较 成 人 少 ， 而 脑室 内 或 脑 实质 内 
肿瘤 多 见 ， 脑 水 肿 的 发 生 率 亦 较 成 人 低 “23)。 

早年 许多 作者 认为 ， 由 于 儿童 颅 内 肿瘤 中 散 母 细胞 瘤 和 了 脑 干 胶 质 瘤 的 发 生 率 较 高 ， 
故而 总 体 儿 童 颅 内 肿瘤 的 预后 要 较 成 人 差 "”。 但 近年 来 随 着 手术 和 麻醉 技术 的 不 断 改善 、 
术 后 监护 的 临床 开展 及 多 种 综合 治疗 措施 的 应 用 ， 使 儿童 颅 内 肿瘤 的 手术 死亡 率 大 大 降 
低 ， 同 时 明显 延长 了 病 儿 的 生存 期 限 ““$ 90-55 78) 特别 是 结合 对 肿瘤 生长 生物 学 的 认识 ， 
对 不 同 肿 彦 组 织 学 类 型 和 部 位 采取 针对 性 治疗 措施 ， 取 得 了 较 好 的 治疗 效果 '’。 

当然 目前 对 儿童 颇 内 肿瘤 的 治疗 方法 上 ， 仍 有 许多 值得 探讨 的 问题 “~"”。 如 后 颅 
症 肿瘤 脑 积 水 病 儿 在 肿瘤 切除 手术 前 进行 脑 峭 液 分 流 的 必要 性 ， 对 恶性 脑 肿 瘙 手术 切 除 
的 原则 ， 术 后 放 、 化 疗 的 重要 性 及 应 用 方案 ， 对 脑 干 肿瘤 治疗 方法 的 探讨 及 多 发 肿瘤 最 
佳 治疗 方案 等 。 但 有 一 点 是 肯定 的 ， 不 论 何 种 肿瘤 ， 采 取 以 手术 为 主 ， 包 括 放疗 、 化 疗 
及 其 他 辅助 治疗 在 内 的 综合 治疗 是 最 合理 的 治疗 选择 ， 这 是 经 多 年 临床 摸索 所 得 出 的 
结论 。 

肿瘤 的 治疗 包括 多 个 方面 ， 除 手术 切除 肿瘤 及 放疗 和 化 疗 外 ， 近 年 来 对 免疫 治疗 等 
综合 治疗 措施 颇 为 重视 。 并 且 强 调 术 后 病人 监护 〈ICU ) 是 降低 手术 死亡 率 ， 改 善 预后 
不 可 缺少 的 措施 之 一 。 

【手术 治疗 】 

儿童 颅 内 肿瘤 的 手术 治疗 ， 其 原则 和 目的 包括 如 下 几 方 面 内 容 : (D 尽 可 能 行 肿瘤 全 
切除 。@@ 保 证 术 后 能 缓解 颅 内 压 增 高 。@@ 手 术 应 能 解除 或 至 少 部 分 解除 肿瘤 对 主要 功能 
结构 的 压迫 。@ 即 使 肿瘤 不 能 全 切除 也 应 尽量 多 切除 以 达到 充分 的 内 减 压 ， 为 术 后 放疗 
和 化 疗 创 篮 条 件 。@ 在 有 脑 峭 液 循环 梗阻 的 情况 下 ， 手 术 的 主要 目的 是 解除 梗阻 ， 恢 复 
脑 绷 液 循环 的 通畅 。@ 明 确 肿瘤 的 组 织 学 类 型 e e me ne m, 

儿童 颅 内 肿瘤 的 手术 治疗 与 成 人 相同 ， 包 括 根治 性 手术 和 姑息 手术 。 前 者 以 尽量 彻 
底 切 除 肿瘤 为 主要 目的 后 者 主要 目的 在 于 缓解 症状 ， 为 放疗 和 化 疗 提供 条 件 和 时 间 及 
延长 生存 期 。 选 择 何 种 手术 要 考虑 到 患 儿 的 一 般 情况 和 对 手术 的 耐 受 能 力 ， 肿 瘤 的 部 位 
及 病理 类 型 等 因素 。 不 论 何 种 手术 ， 充 分 的 术 前 准备 、 控 制 和 纠正 术 前 存在 的 不 利于 手 
术 的 因素 (如 脱水 及 酸 中 毒 等 ) 与 手术 成 功 与 否 密切 相关 。 近 年 来 手术 监护 技术 不 断 提 
A. FREAR., BER, HER (CUSA) RICO: 激光 等 先进 手段 的 临床 应 
用 ， 使 手术 疗效 有 很 大 改善 。 我 们 认为 ， 除 脑 干 肿瘤 外 ， 其 它 部 位 不 论 良 性 、 恶 性 肿瘤 
应 尽量 行 肿瘤 根治 性 切除 。 我 们 的 手术 死亡 率 随 手术 设备 的 改善 和 技巧 的 不 断 提 高 而 有 
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明显 下 降 趋 势 ( 表 3 - 1 )。 近 十 年 统计 儿童 脑 瘤 的 手术 死亡 率 仅 为 2. 85%. 
表 3-1 不 同时 期 儿童 颅 内 肿瘤 手术 死亡 率 ( 1960~ 1989) 





年 代 手术 例 数 死亡 例 数 FREER (CO 





1960 ~ 1969 385 40 10.39 
1970 — 1979 615 34 5.53 
1980 ~ 1989 808 23 2.85 

合计 1808 97 5.37 


一 、 肿 瘤 切 除 术 

儿童 开 颅 术 我 们 常规 采用 气管 插 管 全 麻 。 体 位 视 肿 瘤 部 位 分 别 采用 仰卧 或 侧 卧 位 ， 
坐位 及 俯卧 位 较 少 应 用 。 

(一 ) 后 颅 四 开 颅 ”国外 多 选用 俯卧 位 "“”。 而 我 们 除 桥 脑 小 脑 角 肿 瘤 外 ， 均 用 侧 臣 
位 后 正中 开 颅 。 其 步 又 如 下 插 管 全 麻 后 先 取 仰卧 位 ， 用 骨 锥 法 先 在 额 部 外 细 孔 ， 通 常 
为 右 侧 ， 穿 透 颇 骨 内 板 后 ， 用 18 号 腰 穿 针 作 脑 室 穿刺 ， 由 于 后 颅 思 肿瘤 多 有 严重 的 梗阻 
性 脑 积 水 ， 故 穿 入 脑室 后 可 拔 去 针 芯 ， 此 时 有 脑 峭 液 喷 出 ， 注 意 放 液 不 可 速度 太 快 或 量 
不 宜 太 多 ， 以 免 颅 压 剧 烈 波动 或 颅 压 过 低 引 起 硬 脑膜 下 或 硬 脑膜 外 血肿 ， 通 常 放出 20 ~ 
40m1 脑 冰 液 后 再 插入 针 芯 ， 用 无 菌 纱布 将 腰 穿 针 固 定 备用 ( 术 中 如 颅 内 压 增高 可 再 次 拨 
出 针 芯 放流 来 降低 颅 内 压 )。 然 后 病 儿 改 为 侧 卧 位 ,一般 患 侧 在 上 方 有 利于 操作 。 中 线 皮 
肤 切 口 用 龙 胆 紫 标 出 ( 自 杭 外 粗 隆 上 1 cm 至 第 二 颈椎 水 平 )， 用 生理 盐水 或 0.5% 普 鲁 卡 
因 加 几 沉 而 肾 素 作 皮肤 和 肌 层 的 浸润 ， 主 要 目的 是 减少 切 开 组 织 时 的 出 血 。 皮 肤 切 开 后 
严格 在 颈 部 中 线 切 入 ， 其 标志 为 连接 双 侧 颈 部 肌肉 之 白色 纤维 组 织 ， 沿 此 中 线 进入 时 出 
血 极 少 ， 用 大 自动 达 开 器 将 肌肉 向 两 侧 拉 开 ， 用 骨膜 剥离 器 剥 开 枕骨 和 骨膜， 显露 杭 骨 大 
孔 后 缘 及 部 分 赛 椎 后 弓 ， 此 时 可 在 枕骨 钴 孔 ， 儿 童 枕骨 鳞 部 较 薄 ， 钻 孔 时 用 力 不 可 过 大 
以 免 钻 入 颅 内 发 生 危 险 。 用 咬 骨 钳 咬 除 枕 骨 鳞 部 ， 上 至 横 窦 下 缘 ， 下 方 可 咬 开 枕 大 孔 后 
缘 ， 杭 上 骨 咬 除 可 不 对 称 ( 通 常 患 侧 杭 骨 咬 除 的 范围 更 大 些 )， 这 样 切除 肿瘤 时 操作 更 方便 
些 。 多 数 下 方 要 咬 除 赛 椎 后 弓 1.5~ 2 cm 宽 。 用 手指 触摸 可 了 解 硬 脑膜 张力 ， 如 张力 高 
可 将 脑室 穿刺 针 芯 拔除 放 液 来 降 颅 压 。“Y ”字形 剪 开 硬 脑膜 ， 上 部 可 接近 横 窦 ,下端 可 
芍 开 赛 椎 处 的 硬 消 膜 ， 若 枕 罕 或 赛 窦 出 血 可 用 双 极 电 凝 或 银 夹 止血 。 首 先 观察 小 脑 表面 
情况 ， 有 无 局 部 色泽 和 脑 回 宽度 改变 ， 有 无 异常 血管 ， 小 脑 半球 体积 是 谷 对 称 ， 小 脑 蚌 
部 是 否 增 宽 ， 杭 大 池 有 无 肿瘤 充填 及 小 脑 扁桃 体 下 疝 是 否 对 称 等 。 然 后 用 手 触 小 脑 有 无 
MARERE. 

有 经 验 的 神经 外 科 医生 对 第 四 脑室 周围 的 解剖 关系 十 分 清楚 ， 尤 其 对 第 四 脑室 底部 
〈 即 脑 干 的 背 侧面 ) 的 各 种 结构 了 如 指 掌 ， 术 中 一 旦 脑 干 损伤 其 后 果 严 重 。 肿 瘤 切除 开始 
时 尽 可 能 利用 手术 显微镜 ， 通 常 放大 6 倍 ， 小 脑 半球 肿瘤 车 为 襄 性 (多 为 星 形 细胞 瘤 )， 
可 切 开 后 吸 除 春 液 ， 找 到 壁 上 的 瘤 结 节 予 以 切除 ， 这 样 才 可 达到 根治 的 目的 。 而 实 性 肿 
瘤 只 要 不 侵入 脑 干 ， 完 全 切除 也 多 无 困难 。 肿 瘤 切 除 后 不 用 探查 第 四 脑室 ， 因 小 脑 半球 
肿瘤 一 旦 切除 ， 第 四 脑室 的 梗阻 自然 解除 。 而 小 脑 电 部 或 第 四 脑室 肿瘤 切除 后 ， 应 在 直 
视 下 看 到 导 水 管 下 口才 能 证 明 脑 消 液 循环 梗阻 已 解决 。 如 肿瘤 位 置 过 高 或 已 侵入 脑 干 ， 
而 术 中 未 能 看 到 导 水 管 下 口 时 ， 应 做 侧 脑 室 - 杭 大 池 分 流 术 。 关 颅 时 硬 脑膜 不 需 镍 合 ， 
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要 将 肌肉 、 皮 下 及 皮肤 各 层 严密 缝合 ， 尤 其 枕 外 粗 隆 附 近 的 肌肉 缝合 要 求 更 要 紧密 ， 防 
止 术 后 漏 液 造成 严重 后 果 。 

杭 下 单 侧 开 颅 可 用 于 桥 脑 小 脑 角 肿 瘤 或 小 脑 外 上 方 的 肿瘤 。 可 用 耳 后 钧 形 切口 或 直 
切口 (又 称 Bucy 切 口 )， 垂 直方 向 的 切口 线 在 杭 外 粗 隆 和 乳 突 后 缘 连 线 的 中 外 173 处 ,- 上 
端 可 在 上 项 线 上 1 cm， 下 端 可 达 下 颌 角 水 平 。 枕 骨 开 窗 上 面 显露 横 窦 下 缘 ， 下 端 可 接近 
杭 大 孔 〈 不 必 咬 开 )。 肿 瘤 切 除 后 硬 脑 膜 需要 严密 缝合 。 

对 有 严重 脑 积 水 的 后 颅 止 肿瘤 患者 , 术 前 是 否 行 脑室 腹腔 分 流 术 目前 尚 有 争论 (20， 0, 
Hoffman DE KRM 7 ~10 天 进行 分 流 术 ， 等 颅 内 压 正常 或 接近 正常 后 再 进行 肿 痛 切 
除 术 。 但 因 儿 童 后 颅 凹 肿瘤 特别 是 伐 母 细胞 瘤 分 流 术 后 引起 腹腔 扩散 已 见报 道 '3) ， 故 
有 的 作者 不 主张 行 分 流 手术 。Hoffmants2) 曾 针对 其 分 流 后 的 肿瘤 扩散 在 分 流 管 端 ， 安 
装 3hm 的 微 孔 过 滤器 (minipore filtering chamber)， 尽 管 扩散 率 有 所 降低 ， 但 仍 有 
发 生 ， 而 且 相 当 部 分 病人 过 滤器 可 因 纤 维 组 织 形成 引起 阻塞 。 我 们 术 前 均 未 做 分 流 术 ， 
严重 脑 积 水 及 高 颅 压 者 可 在 术 前 或 术 中 打开 硬 膜 前 ， 行 脑室 额 角 或 枕 角 穿刺 外 引流 来 降 
颅 压 。 

对 脑 干 胶 质 瘤 ， 近 年 也 主张 手术 行 部 分 切除 代替 单纯 活检 (2，2z，2)。 小 脑 星 形 细胞 痛 
是 高 度 良性 肿瘤 ， 有 时 即使 部 分 切除 亦 可 获得 较 长 生存 期 ， 因 而 可 视 病 儿 一 般 情 况 及 
肿瘤 侵犯 的 范围 而 定 ， 不 必 过 分 要 求全 切 肿瘤 (42)。 

CL) 基 上 开 颅 ” 莫 上 开 颅 前 , 先 根据 肿瘤 部 位 重点 面 出 脑 瘤 部 位 在 头皮 表面 的 体 表 
RE, MPR CRAB). PRA, HMB ER CR) 等 。 再 根据 造影 或 CT 片 标 出 
肿瘤 的 位 置 及 大 小 。 要 求 做 到 切口 能 准确 和 充分 暴露 病变 ， 皮 辩 血 运 要 充分 ， 同 时 也 要 
照顾 患 儿 将 来 的 美观 ， 额 部 手术 和 皆 应 做 发 际 内 冠状 切口 。 国 外 皮 凑 翻 开 后 将 骨 姑 锯 开 立 
即 拿 下 ， 待 肿瘤 切除 后 再 将 骨 狼 复位 钼 细 孔 后 予以 固定 。 我 们 则 骨 因 多 在 基部 用 肌肉 连 
接 ， 颅 骨 的 血 供 好 而 愈合 更 快 。 颅 内 压 增高 的 婴 幼 儿 颅 骨 极 其 菲 薄 ， 钻 孔 时 用 力 不 可 过 
猛 ， 先 锯 开 不 易 出 血 侧 ， 后 锯 开 赛 侧 或 硬 膜 动脉 出 。 骨 如 的 骨 断 面 要 向 外 斜 45"， 以 免 
复位 时 下 塌 。 儿 童 硬 膜 很 薄 ， 如 颅 压 高 时 应 先 输入 高 渗 药 液 降 低 颅 压 后 再 将 硬 膜 马蹄 形 
DF, ARM PRA) 翻 开 ， 亦 可 “十 ”字形 前 开 ( 按 骨 孔 的 对 角 线 )， 儿 童 大 脑 半 球 
肿瘤 如 在 哑 区 应 将 脑 叶 连同 肿瘤 一 并 切除 ， 这 样 才能 得 到 充分 的 内 减 压 。 在 儿童 通常 不 
宜 做 去 骨 瓣 减 压 , 否则 因 头皮 薄 而 易于 发 生 伤口 脑脊液 漏 。 因 硬 脑 膜 极 薄 而 继 合 时 应 轻柔 ， 
否则 会 引起 硬 脑膜 缘 的 撕 开 而 缝合 困难 ， 硬 膜 外 放 引 流 条 或 硅胶 管 作 负 压 吸引 ， 骨 辩 复 
位 ， 皮 肤 各 层 严密 缝合 。 

二 、 姑 息 性 手术 治疗 

主要 包括 减 压 术 和 脑 霄 液 分 流 术 。 目 的 是 缓解 颅 内 压 增 高 以 利 放 疗 、 化 疗 的 进行 。 

(一 ) SARRER — 前面 已 提 到 ,除非 颅 压 过 高 无 法 关 颅 的 情况 ， 否 则 在 儿童 尽 可 
能 避免 此 种 手术 。 

(二 ) 脑 誉 液 分 流 术 AS SAB E HT es e a a A T BEL AE BA E A DE SE ai BA 
发 生 梗 阻 性 脑 积 水 。 严 重病 例 可 发 生 急 性 颅 内 压 增 高 ， 当 不 能 手术 切除 肿瘤 或 肿瘤 切除 
后 脑 养 液 循环 梗阻 仍 未 解除 时 ， 应 及 时 考虑 行 脑 脊 液 分 流 术 。 一 方面 可 缓解 症状 和 延长 
生命 ， 亦 可 为 开 颅 肿瘤 切除 术 创 造 条 件 (12. 35)。 

对 中 脑 导 水 管 周 围 肿 瘤 所 引起 的 梗阻 性 脑 积 水 可 行 侧 脑 室 枯 大池 分 流 术 CTorkildsen’s 
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手术 )。 手 术 方法 与 成 人 相同 。 

对 由 于 脑 峭 液 吸收 障碍 所 致 交通 性 脑 积 水 以 及 部 分 梗阻 性 脑 积 水 的 病人 可 采用 脑室 - 
腹腔 分 流 术 〈V - P 分 流 术 )。 有 部 分 颅 内 肿瘤 患 儿 手 术 不 能 彻底 切除 病灶 而 使 脑 峭 液 循 
环 梗阻 无 法 解除 ， 脑 脊 液 分 流 可 达到 使 颇 压 恢复 正常 的 治疗 目的 。 

V-P 分 流 术 是 临床 上 应 用 最 广泛 的 脑 背 液 分 流 方法 。 V-P 分 流 术 的 手术 禁忌 证 包 
括 ， 人 名 颅 内 感染 , HERES HA OM FRE ARM 200me% RAR RH Me, OF 
腹腔 内 炎症 者 。@@ 胸 腹部 皮肤 有 感染 者 。 

V-P 分 流 术 后 早期 可 有 发 热 及 消化 道 症 状 ， 多 为 一 过 性 的 ， 通 常 可 自行 痊愈 。 婴 幼 
儿 持 续 时 间 可 能 较 大 龄 儿童 稍 长 些 。 此 外 低 颅 压 可 引起 头痛 头晕 等 症状 。 行 脑室 穿刺 过 
程 中 还 可 能 发 生硬 膜 下 血肿 ， 少 量 血 肿 可 无 症状 亦 无 需 处 理 。 严 重大 量 出 血 极 少 见 ， 一 
旦 出 现 脑 受 压 征象 则 应 立即 手术 清除 血肿 。V- P 手 术 的 长 期 并 发 症 主要 是 导管 梗阻 致 分 
流 不 畅 ， 脑 消 液 高 蛋白 在 管 壁 上 凝结 及 脱落 的 瘤 细胞 团 块 均 可 导致 分 流 不 畅 ， 甚 至 导致 
管 腔 梗阻 。 导 管 机 械 性 扭曲 也 可 发 生 ， 另 外 导管 腹腔 端 易 被 大 网 膜 或 纤维 组 织 包裹 而 发 
生 阻 塞 。 机 械 性 梗阻 时 多 需 再 次 手术 更 换 新 管 。 

=. 手术 并 发 症 

儿童 脑 狼 手术 切除 的 并 发 症 包括 ， OAR er hh Hs ORF MG] OWE FMA Hs © fi 
HY OMAR: OMARE: COND BUG OF MENA K OB He RE 
Mis OA RAM BK: OR GMM: OMAR ERs BAR. 

C—Ó 术 后 血肿 ”发生 率 约 为 儿童 脑 瘤 手术 的 1! ~ 2 %。 可 发 生 在 手术 部 位 , 亦 可 发 
生 在 远 隔 部 位 。 前 者 多 为 切除 肿瘤 后 止血 不 够 彻底 。 术 中 我 们 一 般 对 活动 性 血管 出 血 用 
双 极 电 凝 止血 。 小 的 渗 血 可 用 明胶 海绵 压迫 ， 关 颅 前 要 使 血压 恢复 到 术 前 水 平 ， 同 时 请 
麻醉 师 压 迫 双 侧 颈 静 脉 或 整 气 40 ~ 50 秒 ， 经 这 种 考验 证 实 确 无 出 血 再 缝合 。 后 颅 凹 缝合 
时 注意 缝 针 穿 过 肌肉 或 皮下 组 织 时 造成 血管 损伤 引起 的 出 血 ， 因 后 颅 凹 硬 脑 膜 不 缝合 ， 
肌肉 渗 血 也 可 形成 后 颅 止 血肿 。 有 时 后 颅 锌 手术 后 因 颅 压 过 低 引 起 幕 上 硬 膜 外 或 硬 膜 下 
血肿 ， 或 划 上 一 侧 开 颅 引起 非 手术 区 〈 同 侧 临近 部 位 或 对 侧 ) 硬 脑 膜 外 血肿 ， 对 此 我 们 
称 之 为 远 隔 部 位 血肿 。 术 后 血肿 是 手术 最 危险 的 并 发 症 之 一 ， 处 理 不 及 时 可 导致 十 分 严 
重 的 后 果 。 术 后 血肿 多 发 生 在 术 后 24 小 时 之 内 ， 除 了 尽力 避免 可 能 引起 术 后 出 血 的 因素 
外 ， 术 后 密切 观察 病情 变化 十 分 重要 。 如 果 有 生命 征 、 瞳 孔 、 意 识 的 变化 应 及 时 作 CT 检 
查 ， 一 旦 发 现 血 肿 应 立即 再 次 手术 清除 血肿 。 早 期 发 现 的 术 后 血肿 及 时 处 理 预后 良好 ， 
如 延误 处 理 致使 病人 到 达 脑 疝 晚期 时 才 手术 ， 多 数 病人 不 是 死亡 就 是 长 期 形 迷 。 

(二 ) 脑 干 损伤 ”多 见于 第 四 脑室 的 手术 。 术 中 如 发 现 肿瘤 已 侵入 第 四 脑室 底部 ( 即 
脑 干 背 侧 ) 不 应 强求 肿瘤 全 切 。 后 颅 凹 手术 要 求 医生 清楚 解剖 关系 ， 技 术 操作 熟练 ， 肿 
瘤 切除 过 程 中 注意 用 小 棉 片 保护 第 四 脑室 底部 。 脑 干 损伤 后 果 也 较 严 重 ， 患 儿 可 表现 错 
迷 、 呼 吸 、 脉 搏 改变 及 消化 道 出 血 等 。 对 脑 干 损伤 重点 是 预防 ， 一 旦 发 生 ， 治 疗 主要 是 
支持 疗法 和 应 用 促进 脑 细 胞 代谢 药物 ， 如 细胞 色素 C 、 辅 酶 A 、 三 磷酸 腺 苷 及 脑 活 素 
(cerebrolysin) 等 。 

(E) 视 丘 下 部 损伤 ”多 发 生 在 第 三 脑室 前 部 肿瘤 〈 颅 咽 管 瘤 或 第 三 脑室 前 部 胶 质 
HD 的 手术 。 表 现 为 昏迷 、 高 烧 或 体温 不 升 、 血 压 下 降 及 消化 道 出 血 等 。 后 者 为 应 激 性 
溃疡 ， 表 现 为 胃 肠 道 粘膜 广泛 性 出 血 ， 表 现 为 呕吐 别 啡 样 胃 内 容 物 或 柏油 便 。 严 重 者 术 


= 


后 立即 出 现 ， 轻 者 可 术 后 2 ~ 3 天 后 逐渐 发 现 。 一 旦 发 生 视 丘 下 部 损伤 ， 后 果 也 十 分 严 
重 。 预 防 方法 是 手术 操作 轻柔 ， 如 肿瘤 与 视 丘 下 部 粘连 紧 或 分 界 不 清 ， 可 在 该 部 位 残留 
一 点 肿瘤 ， 不 可 强求 全 切除 。 我 们 曾 遇 到 巨大 讲 性 颅 啊 管 瘤 仅 穿刺 于 液 和 肿瘤 部 分 切除 
后 发 生 视 丘 下 部 损伤 而 致死 亡者 。 考 虑 穿刺 抽 春 液 时 速度 较 快 引起 视 丘 下 部 急性 动力 学 
改变 所 致 损伤 , 故 抽 赛 液 时 应 缓慢 而 速度 均匀 ,已 发 生 视 丘 下 部 损伤 症状 者 可 输 新 鲜血 ， 
应 用 止血 药 及 加 副 肾 素 之 冰 盐 水 注入 骨 内 或 灌肠 ,血压 低 者 可 用 升 压 药 等 。 急 性 大 量 胃 活 
动 性 出 血 可 作 胃 大 部 切除 等 抢救 措施 来 止血 。 

(四 ) 伤口 脑 脊 液 漏 ” 幕 上 或 幕 下 手术 皆 可 发 生 。 但 以 后 者 多 见 ,主要 因为 术 后 颅 讨 
高 未 能 解除 ， 术 中 缝合 欠 严密 所 致 。 故 比 成 人 更 要 强调 各 层 缝合 一 定 要 严密 ， 一 旦 发 生 
应 紧急 消毒 后 加 强 缝合 ， 任 何 拖延 会 招致 鼎 内 感染 而 带 来 严重 后 果 。 

(E) 感染 ”包括 伤口 或 颇 内 感染 ,以 后 者 更 为 严重 。 我 们 的 儿童 颅 内 肿瘤 术 后 颅 内 
感染 率 小 于 1 %。 鼎 内 感染 主要 表现 为 高 热 、 头 痛 、 脑 峭 液 白细胞 增高 及 周围 血 像 中 白 
细胞 增高 和 核 左 移 ， 此 种 合并 症 比较 危险 ， 故 强调 预防 胜 于 治疗 。 术 前 要 检查 头皮 有 无 
毛囊 炎 或 小 疝 肿 ， 术 中 严格 无 菌 操作 , 对 头皮 电 灼 不 可 过 多 , 术 中 可 静脉 应 用 抗生素 (此 
时 血 脑 屏障 破坏 使 药物 通 透 的 浓度 增高 ,抗生素 的 作用 发 挥 较 好 )， 术 后 宜 常 规 应 用 静 点 
抗生素 3 ~ 5 天， 一 旦 发 生 感染 除 静 肪 应 用 强 有 力 的 抗生素 外 ， 应 每 日 或 隔日 作 腰 穿 放 
HORRORE 每 次 20 一 40m1)， 直 至 脑 脊 液 转 为 清亮 及 化 验 白细胞 恢复 正常 为 止 。 

(六 》 颅 神经 麻痹 ”常见 于 后 颅 凹 手术 , 如 第 四 脑室 底部 手术 在 切除 肿瘤 时 损伤 面 神 
经 丘 可 导致 面神经 和 外 展 神经 麻痹 ( 图 3 - 1 )。 我 们 早年 遇 到 第 四 脑室 室 管 膜 瘤 手术 时 ， 
损伤 双 侧面 神经 丘 造成 双眼 内 和 斜 和 双 侧 表情 肌 瘫 疾 而 呈 “ 假 面具 ”面容 。 第 四 脑室 或 小 
脑 半 球 肿瘤 发 展 到 桥 脑 小 脑 角 或 伸延 至 延髓 腹 侧 面 ， 术 中 可 有 5、6、7、8、9、10 
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H3-1 第 四 脑室 室 管 膜 瘤 术 后 左 侧面 神经 丘 损伤 
(AO ABR. CB) HIR AE ING E A ER HORN BESEBe LI SH 
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颅 神经 不 同 程度 的 损害 ， 术 后 这 些 颅 神经 多 恢复 较 慢 甚至 不 能 恢复 。 可 用 神经 营养 药 如 
维生素 Bi 和 Biz 等 治疗 。 

(七 ) 颅 内 积 气 ， 多 见于 脑室 扩大 明显 的 肿瘤 手术 。 无 论 坐位 或 侧 卧 位 , 如 肿瘤 切除 
后 脑 消 液 流出 较 多 ， 空 气 可 随 之 进入 颅 内 ， 术 后 只 要 有 脑 组 织 明 显 塌陷 的 情况 ， 颅 内 积 
AWARE (CT 复查 可 证 实 )， 只 是 量 的 多 少 不 同 而 已 。 多 数 气体 在 硬 腊 下， 有些 可 进 
入 脑室 内 (图 3 - 2 )。 如 经 脑室 额 角 切 除 第 三 脑室 肿瘤 后 ， 缝 合 硬 膜 前 一 定 在 硬 膜 的 最 
高 点 灌 入 生理 盐水 使 之 充满 ， 后 颅 思 手术 尽 可 能 术 中 保持 头 部 不 抬 高 ， 以 免 空气 进入 颅 
内 过 多 。 一 般 术 后 有 少量 积 气 (20~ 30m1) 不 会 引起 颅 压 高 ， 如 颅 内 气体 量 过 大 ， 尤 其 
在 术 后 有 发 烧 的 情况 下 气体 可 因 体积 膨胀 而 有 颅 内 压 增高 。 症 状 表现 为 头痛 、 呕 吐 甚至 
昏迷 ,生命 征 也 可 有 改变 ， 此 时 应 立即 用 腰 穿 针 穿刺 放 气 〈 经 原 有 骨 孔 或 用 骨 难 钻 孔 )， 
放 气 后 症状 可 立即 消失 。 

ON) 无 菌 性 脑膜 炎 多 在 术 后 5 ~ 7 RROD, Carmel O 统计 以 后 颅 思 手术 后 
多 见 。 我 们 认为 ， 其 发 生 主要 与 肿瘤 性 质 有 关 ， 如 以 胆 脂 瘤 和 颅 咽 管 瘤 术 后 多 见 。 与 肿 
瘤 位 置 的 关系 不 甚 明 显 。 其 发 生 原因 可 能 是 手术 时 肿瘤 的 坏死 物质 和 春 液 未 能 彻底 清除 
干净 有 关 ， 这 些 “异物” 的 刺激 使 脑膜 产生 炎 性 变化 。 表 现 为 脑 冰 液 白细胞 增多 ， 通 党 
在 50~100/mm?， 以 单 核 细胞 为 主 。 细 菌 培 养 多 次 阴性 。 治 疗 除 应 用 抗生素 外 ， 反 复 腰 
SHORTER, 8E H 30— 40m1， 适 当 应 用 一 些 肾上腺 皮质 激素 ， 通 常 经 过 3 ~ 4 周 治疗 症 
状 可 逐渐 好 转 。 我 们 过 到 ! 例 脑 干 腹 侧 面 上 皮 样 囊肿 因 肿瘤 无 法 彻底 切除 ， 无 菌 性 脑膜 
炎 持 续 半年 之 久 ， 终 因 脑膜 炎 不 能 控制 最 后 衰竭 死亡 。 

5 九 ) 假 性 脑膜 脱出 ” 因 后 颅 凹 开 颅 残留 骨 缺 损 ， 加 之 正中 开 颅 一 般 硬 膜 不 缝合 , 儿 





图 3 -2 后 颅 四 肿瘤 切除 术 后 ， 图 3-3 后 颅 四 肿瘤 术 
额 部 硬 膜 下 及 双 侧 脑室 积 气 后 假 性 脑膜 脱出 
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章 颈 部 肌肉 较 成 人 明显 薄弱 ， 尤 其 在 术 后 颅 压 解决 不 理想 时 可 敏 伤口 局 部 膨 隆 ， 看 起 来 
似 枕 部 脑膜 脱出 (图 3 - 3 )，CT 可 见 后 颅 四 向 外 脱出 的 大 讲 , 夺 液 为 清亮 的 脑 霄 液 ， 穿 
刺 后 可 立即 塌陷 ， 但 1 ~ 2 天 内 又 恢复 到 原 有 体积 ， 手 术 探 查 可 见于 为 纤维 结缔 组 织 形 
成 的 包 膜 ， 周 围 与 脑 组 织 粘连 ， 手 术 可 将 粘连 剥离 使 之 与 蛛网 膜 下 腔 相 通 ， 春 辟 切 除 和 
折 硬 缝合。 如 仍 不 能 奏效 时 可 做 赛 腔 -腹腔 分 流 术 ， 可 能 取得 较 好 效果 。 

CIO 术 后 急性 脑 积 水 ”第 四 脑室 肿瘤 切除 后 脑室 系统 梗阻 多 能 解决 ,但 亦 有 少数 产 
生 术 后 粘连 而 引起 再 梗阻 者 ， 我 们 遇 到 1 例 小 脑 是 部 笨 母 细胞 瘤 全 切除 后 出 院 放疗 至 半 
个 疗程 时 ( 距 手 术 时 已 1 个 月 )， 病 人 突然 颅 压 增高 而 昏迷 ， 再 次 做 脑室 碘 水 造影 证 实 了 
正中 和 孔 梗阻 〈 正 中 孔 以 上 全 部 脑室 高 度 扩张 ， 尤 以 第 四 脑室 扩张 更 为 明显 (图 3 -4 )， 
已 无 肿瘤 存在 ,经 急诊 行 第 三 脑室 前 部 造 瘘 术 (Stookey's ER) 后 ， 颅 内 压 恢 复 正常 ， 
随 诊 至 今 已 10 年 一 直 能 正常 工作 。 





图 3 -4 MEHBIBAMUR IG ! 月 ， 正 中 孔 粘连 ， 全 部 脑室 系统 明 
显 扩张 ， 第 四 脑室 扩大 更 明显 


CH) 术 后 脑 水 肿 ” 脑 组 织 的 术 中 长 期 暴露 ,操作 时 的 牵 拉 及 术 后 补液 过 多 均 可 发 
生 脑 水 肿 。 此 外 术 中 结扎 主要 引流 静脉 ， 如 Labbe 静脉 、 大 脑 中 静脉 及 个 别 时 结扎 粗大 
的 岩 静脉 均 可 导致 脑 局 部 血液 回流 受阻 ， 表 现 为 术 后 2 ~ 3 天 急性 颅 压 增高 的 症状 及 体 
征 ,应 立即 复查 CT， 如 证 实 为 脑 水 肿 应 大 力 脱水 及 应 用 大 剂量 激素 等 ， 如 不 能 控制 才 考 
虑 去 骨 片 减 压 。 

ED 颅 内 异物 存留 ”主要 是 脑 深 部 手术 遗留 棉 片 , 术 后 病人 长 期 颅 内 炎症 不 能 控 
制 ， 甚 至 形成 脑 肪 肿 ， 后 果 十 分 严重 。 我 们 所 有 棉 片 都 用 黑色 线 锋 在 一 端 形 成 一 个 “ 尾 
巴 ”, 手 术 中 黑 线 末端 水 远 置 于 颅 外 ， 刷 手 护士 关 颅 前 应 如 数 清点 后 才能 关 颅 。 

CE) 术 后 发 热 “主要 是 肿瘤 切除 术 后 创面 或 肌肉 渗 血 流入 脑脊液 中 .我们 的 经 验 
是 术 中 无 论 止血 如 何 彻底 (尤其 在 后 颅 叫 手术 ), 术 后 腰 穿 脑 瑚 液 总 是 粉红 色 甚至 血性 的 ， 
为 此 我 们 术 后 每 日 或 隔日 腰 穿 放 液 。 直 至 脑 峭 液 清亮 。 将 血性 脑 霄 液 引 流出 来 代 之 产生 
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POA, KS RRA EhB FAR Uh REUS UE. BY CHR 
物理 降温 等 措施 使 体温 维持 在 37 CEH 

【放射 治疗 】 

放射 治疗 是 针对 恶性 程度 高 或 手术 不 能 完全 切除 以 及 术 后 复发 性 肿瘤 的 十 分 有 效 的 
治疗 方法 D. 

放射 线 对 生物 组 织 细 胞 有 杀伤 作用 ， 而 且 细胞 生长 愈 旺 七 ， 核 分 裂 念 活跃 ， 细 胞 分 
化 愈 幼稚 ， 其 杀伤 力 则 愈 强 。 颅 内 恶性 肿瘤 恰好 具备 上 述 特点 ， 因 而 成 为 放射 线 细胞 杀 
伤 作用 的 报 细 胞 。 目 前 所 应 用 的 放射 源 有 XX 射线 、B 及 y 射线 、 高 速 电子 束 、 中 子 线 和 
质子 线 等 。 治 疗 机 包括 有 深部 X 线 治疗 机 、5° 钴 (59 Coo 治疗 机 、 直 线 加 速 器 及 电子 束 
等 。 除 外 照射 外 还 可 利用 放射 性 同位 素 探 针 或 胶体 液 如 3? 磷 (3?P).198 金 (3Au) 等 注入 
或 插入 肿瘤 细胞 内 行内 照射 。 临 床 更 广泛 应 用 的 乃 是 外 照射 治疗 法 。 

不 同 肿瘤 细胞 类 型 对 放射 治疗 的 敏感 性 是 不 同 的 。 一 般 是 恶性 程度 愈 高 对 放疗 念 
敏感 。 

儿童 颅 内 肿瘤 中 ， 对 放疗 最 敏感 因而 临床 应 用 最 广泛 的 是 髓 母 细胞 癌 “18，20)。 其 他 
类 型 胶 质 瘤 对 放疗 亦 较 敏感 ， 此 外 生殖 细胞 瘤 、 松 果 体 细胞 瘤 及 垂体 腺 瘤 等 均 有 较 高 的 
放疗 敏感 性 “"# )。 颅 咽 管 瘤 曾 被 认为 是 对 放疗 不 太 敏感 的 肿瘤 ， 但 近年 临床 实践 发 现 放 
疗 可 明显 改善 病 儿 的 预后 《552， 人 小脑 星 形 细胞 瘤 单 纯 手 术 预 后 良好 ， 因 而 术 后 是 否 放疗 
目前 尚 有 争议 。 脑 膜 瘤 术 后 无 需 放疗 的 看 法 也 有 所 改变 。 此 外 实质 性 肿瘤 的 放疗 效果 优 
于 赛 性 肿瘤 ， 血 供 丰 富 的 肿瘤 对 放疗 反应 通常 较 好 。 

一 、 放 疗 的 指 征 及 禁忌 证 

放疗 指 征 包括 : DRAMA REM. Ait HIRE MT. DER A MES BIA 
PAF Ht. GC TRA ih NE A E K Et BD E DB RL RIKER Ah, RRR A S AGIR RLA B 
病人 的 一 般 情况 能 否 承受 放疗 001. 104)。 有 下 列 情况 的 患 儿 原 则 上 是 不 能 进行 放疗 的 
加 严重 心 , 肾 、 肝 功能 不 全 ， 回 手术 伤口 未 愈 或 有 感染 伤口 ，@@ 局 部 和 全 身 有 急性 炎症 : 
四 病人 一 般 情况 极 差 ， 甚 至 表现 为 恶 病 质 ， 回 严重 骨髓 功能 抑制 ， 外 周 血 象 白细胞 计数 
小 于 3000 个 /mm3 、 血 小 板 计 数 小 于 8 万 /mm3 者 ,严重 贫血 或 全 血细胞 减少 。 对 第 二 次 
放疗 病 儿 除 考虑 上 述 因素 外 ， 若 第 一 次 放疗 的 照射 野 有 皮肤 甚至 脑 组 织 的 放射 性 灼伤 或 
坏死 不 应 再 行 放疗 。 在 放疗 进行 过 程 中 还 应 随时 监测 病人 的 一 般 状态 及 外 周 血 象 变化 以 
随时 了 解放 射 反 应 ， 有 条 件 时 应 定期 复查 CT 来 判断 放疗 的 效果 。 

链 母 细胞 瘤 是 对 放疗 高 度 敏感 的 肿瘤 ， 术 后 只 要 病人 一 般 情况 允许 均 应 做 放疗 。 脑 
干 胶 质 瘤 由 于 其 手术 全 切除 可 能 性 很 小 也 应 做 放疗 400)。Raimondi (23) 认 为 脑 干 胶 质 
瘤 应 常规 进行 放疗 。 多 数 作 者 29， 30 持 相同 的 观点 。 室 管 膜 瘤 对 放疗 中 度 敏感 , 术 后 放 
疗 有 助 于 延长 生存 期 ,此 外 星 形 细胞 瘤 由 ~ V 级 ,生殖 细胞 瘤 、 垂 体 腺 瘤 均 应 进行 术 后 放 


FF 32. 34) 。 而 脑膜 痢 及 某 些 先天 肿瘤 如 皮 样 压 肿 和 表皮 样 夺 肿 ， 崎 胎 瘤 等 一 般 对 放疗 
不 够 敏感 。 良 好 分 化 的 少 枝 胶 质 细胞 瘤 对 放疗 反应 也 较 差 ， 但 Waliner (22) 认为 放疗 可 
明显 延长 少 枝 胶 质 细胞 瘤 术 后 生存 期 。 


脉络 从 乳头 状 瘤 一 般 认为 对 放疗 不 敏感 ， 但 对 未 能 全 切 者 或 脉络 从 乳头 状 癌 则 应 术 
后 予以 放疗 。 鼎 咽 管 瘤 从 组 织 学 的 观点 上 看 是 对 放疗 不 敏感 的 肿瘤 ， 但 临床 应 用 相当 多 
的 作者 认为 放疗 可 延长 患 儿 的 生存 期 ， 因 而 在 有 些 医院 对 颅 咽 管 瘤 也 行 术 后 常规 放疗 。 
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小 脑 星 形 细胞 瘤 由 于 其 良性 特点 是 否 行 术 后 放疗 一 直 没有 统一 的 意见 。 但 对 于 未 能 完全 
切除 者 放疗 无 疑 也 是 有 益 的 。 

此 外 ， 某 些 部 位 的 肿瘤 不 论 其 性 质 如 何 因 其 部 位 特点 手术 全 切 率 低 ， 可 考虑 进行 术 
后 放疗 。 如 间 脑 肿瘤 ， 最 好 是 在 活检 确定 为 恶性 病变 时 再 进行 放疗 ‘~ 。 松 果 体 区 肿 
瘤 有 人 主张 先 处 理 梗阻 性 脑 积 水 , 行 V -P 分 流 后 进行 脑脊液 肿瘤 标记 物 检查 来 确诊 后 再 
HOT COD. 

二 、 方 法 及 放疗 剂量 

Kumar c» 首先 在 术 中 用 w%Co 探 针对 多 形 性 胶 质 母 细胞 瘤 进 行 瘤 组 织 内 照射 49 例 ， 
并 认为 有 一 定 疗效 。 但 有 作者 认为 内 照射 对 周围 正常 组 织 损伤 较 严重 ， 放 射 剂 量 不 均匀 
且 操 作 较 困难 而 不 主张 采用 '% 。 

目前 广泛 临床 采用 的 放疗 方法 是 多 种 放射 源 的 外 照射 。 放 疗 的 范围 和 剂量 视 肿瘤 的 
组 织 学 类 型 及 部 位 而 异 。 

在 无 特殊 情况 下 , 放疗 应 在 术 后 7 ~10 天 开始 。 丹 母 细胞 癌 因 其 转移 性 种 植 的 特点 ， 
多 数 人 主张 行 全 脑 冰 钥 轴 放 疗 ( 1 rad = 0. 01Gy)， 包 括 瘤 床 2000 一 3000rad， 尔 后 行 全 
Wü. PRERA RUM2000 ~ 3000rad。 一 般 200rad/ 次 ， 每 周 进行 5 次 。 有 必要 时 照射 后 
3 ~ 6 月 重复 进行 1 次 照射 Jenkin C9? 在 摆 母 细胞 瘤 切 除 范围 相同 的 患 儿 间 进行 剂量 与 
存活 时 间 的 比较 发 现 ， 总 量 5000 ~ 5100rad 时 5 年 存活 率 为 51% ， 而 5200 ~ 5350rad 时 可 
达 74%% ， 在 综合 考虑 手术 及 放疗 因素 时 , 肿瘤 全 切 后 放疗 总 量 至 少 5200rad， 5 年 存活 率 
可 达 77%。 在 同样 方法 放疗 对 比 行 肿瘤 次 全 切 和 部 分 切除 患 儿 5 年 存活 率 分 别 为 52% 和 
27%。 目 前 对 骨 母 细胞 瘤 的 放疗 剂量 和 范围 选择 尚 有 和 争论”?。 全 脑 峭 髓 放疗 因 对 儿童 
生长 发 育 有 严重 影响 ， 许 多 人 主张 应 严格 掌握 适应 证 , 并 强调 入 母 细胞 净 放 疗 剂量 在 
3500 ~ 4000rad 即 可 获得 较 好 结果 。 

对 未 全 切除 的 脉络 从 乳头 状 瘤 或 脉络 从 乳头 状 瘤 可 单纯 行 瘤 床 放疗 (2000~ 3000rad), 
室 管 膜 瘤 恶性 度 高 者 才 进 行 全 脑 峭 髓 轴 放 疗 ， 否 则 可 单纯 行 瘤 床 照射 。 

幕 上 胶 质 瘤 应 在 尽量 全 切除 的 基础 上 考虑 辅 以 放疗 。 有 报告 %"” 术 后 放疗 对 某 些 类 
型 胶 质 瘤 有 明显 疗效 。 但 有 人 认为 放疗 对 星 形 细胞 瘤 I ~ I[ 级 基本 无 效 :2 。 

脑 干 胶 质 瘤 放 疗 后 可 明显 改善 预后 ‘%，”*， ”， 一 般 行 后 颅 凹 局 部 放疗 ， 剂 量 4500 ~ 
5500rad。Shibamoto 0% 对 脑 干 胶 质 瘤 放疗 进行 CT 随访 ， 并 将 CT 表现 分 为 三 型 : 无 强 
化 型 . 片 状 强化 型 和 环 状 强化 型 ,发 现 无 强化 型 放疗 显效 率 达 77% , 环 状 强化 型 仅 为 50% 。 
环 状 强化 型 的 预后 亦 较 其 他 两 型 差 , 并 发 现 肿瘤 体积 在 6 ~20cm3 时 放疗 显效 率 可 达 16%1， 
若 肿瘤 体积 大 于 20cm3 ， 放 疗 显效 率 为 零 ， 说 明 即 便 行 放疗 亦 应 首先 通过 手术 缩小 肿瘤 
体积 才能 取得 较 好 结果 。 

对 蒂 上 生殖 细胞 瘤 目前 主要 行 全 脑 脊 蔚 轴 放疗 ,其 瘤 床 、 全 脑 稍 骼 照射 是 可 分 别 达 
到 3500rad ，2000rad 和 2500rad C^? , 

除 上 述 常规 放疗 方法 外 ，1980 年 初 曾 有 人 提出 BAR 放 疗 的 方法 (:7。 即 将 放射 增 敏 
RE En: (BUDR) 与 抗 代谢 药 和 放疗 结合 起 来 应 用 ， 认 为 有 较 好 的 结果 ， 其 原理 
在 于 BUDR 的 结构 类 似 于 胸腺 喀 啶 , 当 在 用 抗 代 谢 药 抑 制 了 人 体内 源 性 胸腺 喀 啶 合成 后 ， 
肿瘤 细胞 摄取 外 源 性 BUDR 来 合成 DNA， 从 而 使 肿瘤 对 放疗 的 敏感 性 大 大 加 强 。 具体 方 
法 是 BUDR600~~1000mg 每 日 应 用 同时 加 氨 甲 蝶 哈 (MTX) 0.5~ 3 mg/ 天 颈 动 脉 灌注 。 
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治疗 后 7 ~ 14 天 开始 用 m%Co 治 疗 机 放疗 ， 剂 量 瘤 床 4500 一 6000rad。 

总 之 ， 根 据 不 同 肿瘤 组 织 学 类 型 可 选用 不 同 的 照射 方法 和 范围 ， 这 将 在 本 书 的 各 论 
中 在 探讨 不 同 疾病 时 有 所 描述 。 

三 、 放 疗 的 并 发 症 及 其 处 理 

放射 线 对 正常 组 织 细 胞 的 非特 异性 杀伤 作用 导致 了 程度 不 同 的 并 发 症 ， 严 重 时 甚至 
可 危及 生命 ， 因 而 在 放疗 过 程 中 需 随时 予以 注意 。 

(—) 非特 异性 反应 ”相当 数量 病人 在 放疗 过 程 中 或 放疗 后 会 有 不 同 程度 胃 肠 道 反 
应 ， 包 括 恶心 、 呕 吐 、 乏 力 及 食欲 不 振 等 ， 一 般 多 较 短暂 ， 无 需 特殊 处 理 。 

(二 ) 放射 性 皮肤 和 /或 脑 坏死 ”发 生 率 不 高 ， 皮 肤 坏死 的 发 生 率 稍 多 于 脑 坏死 ， 后 
者 有 人 统计 在 6 周 内 5500rad 的 放射 量 下 约 有 5 % 患 者 可 出 现 '，，，”。 主 要 表现 为 局 部 
胶 质 增生 ， 脑 血管 栓塞 及 神经 元 退化 等 。 有 时 其 至 不 易 与 肿 痛 复 发 鉴别 。 一 般 发 生 放 射 
性 皮肤 坏死 时 需 停 止 放疗 。 受 损 区 的 皮肤 应 对 症 治疗 ， 严 重 坏死 造成 皮肤 缺损 者 还 需 进 
行 植皮 手术 。 

(三 ) 颅 内 压 增高 多 数 是 放疗 时 脑 水 肿 所 致 ,放疗 所 致 脑 水 肿 多 在 疗程 开始 早期 出 
现 ， 主 要 表现 为 急性 或 亚 急性 颅 内 压 增高 和 原 有 神经 损害 症状 加 重 。 最 好 的 预防 办 法 是 
手术 不 论 是 否 能 全 切 肿瘤 均 应 保证 充分 的 内 减 压 。 一 般 出 现 急性 脑 水 肿 引起 颅 压 增高 可 
同时 使 用 激素 和 脱水 药 ， 经 过 一 段 时间 后 可 有 所 缓解 ， 严 重 颅 压 增高 时 可 暂停 放疗 。 

(n) 骨髓 抑制 ”是 放疗 较为 严重 的 并 发 症 之 一 ,主要 表现 为 进行 性 全 血细胞 减少 ， 
严重 时 甚至 有 出 血 倾向 。 因 而 在 放疗 过 程 中 随时 监测 病人 的 外 周 血 象 是 十 分 重要 的 。 骨 
僵 抑 制 通常 总 是 首先 表现 为 白细胞 计数 下 降 ， 血 小 板 计数 下 降 ， 最 终 至 全 血细胞 减少 。 
一 般 在 放疗 中 若 外 周 血 象 中 白细胞 计数 小 于 3000/mms 和 /或 血小板 计数 小 于 8 万 /mm3 
应 停止 放疗 ， 加 用 补血 药 、 激 素 和 维生素 类 药物 ， 同 时 积极 预防 感染 ， 少 量 多 次 输入 新 
鲜血 液 。 

CE) 内 分 泌 功 能 障碍 ”特别 是 丘脑 下 部 肿瘤 的 放疗 尤 易 发 生 。 病 理 生理 变化 为 多 种 
视 丘 下 部 -垂体 激素 的 分 小 紊乱 导致 的 生长 激素 (GH) 分 泌 不 足 、 甲状 腺 功能 不 全 及 性 
RID DDS, RW RRR, 个 子 矮 小 , 性 征 发 育 不 全 或 不 发 育 等 "人 。 生 长 发 育 障碍 
以 行 全 脑 峭 赃 轴 放疗 的 患 儿 多 见 。 

对 放疗 后 生长 激素 分 小 不 足 ，Lusting co 认为 是 放疗 破坏 了 视 丘 下 部 功能 致使 下 丘 
脑 生 长 激素 释放 激素 (GRF) 分 小 降低 所 致 ， 故 推测 人 工 合成 的 促 生长 激素 释放 因子 
(GRF-44) 对 放疗 后 生长 发 育 迟缓 可 能 有 一 定 治疗 作用 。Neuheuser GO. 40 4E 309 
射 2000rad 以 上 均 可 引起 发 育 迟 组 , 提示 生长 发 育 迟缓 的 原因 有 对 着 赃 生 长 搞 制 的 因素 。 

CIO 智力 及 认识 功能 低下 实际 上 是 生长 发 育 迟 缓 的 主要 表现 之 一 ‘“$，”’ ,是 儿童 
患者 放疗 后 远 期 并 发 症 中 最 为 突出 的 表现 。Raimondi e» 将 存活 5 年 以 上 儿童 脑 瘤 患 儿 
进行 有 无 放疗 两 组 间 的 智商 (1Q 测定 ,比较 时 发 现 16 例 行 放疗 者 中 13 例 智力 有 不 同 程度 
损害 , 放疗 组 平均 1Q70 .4 (SD15 .5), 而 未 放疗 组 平均 为 98 .8 (SD8. 1). 而且 Packer 00» 
发 现 全 脑 放 疗 后 儿童 智商 下 降 现象 年 龄 越 小 越 严重 。 7 岁 以 下 儿童 放疗 后 全 范围 IQ 
(FSIQ ) 可 下 降 25 点 以 上 。Shaletes) 在 测量 放疗 后 儿童 身高 、 坐 高 和 腿 长 度 时 亦 得 出 同 
样 结论 。 为 避免 此 类 并 发 症 Raimondi co 曾 提出 几 个 方面 的 改进 ， 首 先是 取消 预防 性 全 
脑 将 船 放 疗 ， 第 二 是 重新 测定 瘤 床 放疗 的 剂量 和 时 间 ， ORE DUE LS DUI BR CERE 
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CE) 放射 致 瘤 作 用 ”放射线 对 细胞 的 杀伤 作用 会 刺激 细胞 的 异常 增殖 ,过 度 异 常 增 
殖 即 可 发 生 瘤 性 转化 。 目 前 已 有 放疗 后 发 生 据 内 肿瘤 的 报告 '* 10' 8 9, NOTER 
生 肿 瘤 的 时 间 不 等 。Ojeda UP $t fi 1 例 笠 母 细胞 瘤 放疗 后 23 年 发 生 脑膜 瘤 的 病例 。 对 
放疗 后 致 痛 的 原因 ， 瘤 性 转化 的 绍 织 学 特点 目前 尚 无 充分 认识 ， 对 这 类 肿瘤 的 治疗 亦 同 
其 他 肿瘤 的 治疗 相同 。 

除 上 述 并 发 症 外 ， 放 疗 还 可 影响 听力 ， 原 因 可 能 是 因 放射 线 对 第 8 对 颅 神经 和 内 耳 
的 损害 所 致 。 

【化 学 治疗 】 

指 用 化 学 药物 杀伤 肿瘤 细胞 而 达到 治疗 肿瘤 的 目的 。 尽 管 对 脑 瘤 的 化 疗 进行 了 长 时 
间 广 泛 而 深入 的 研究 ， 但 其 抗 瘤 作 用 机 制 、 效 能 及 适应 证 等 江 有 许多 尚 待 进一步 探讨 的 
问题 ， 但 目前 认为 化 疗 作为 一 种 颅 内 肿瘤 的 辅助 治疗 手段 有 其 相当 的 实用 价值 。 需 强调 
的 是 化 疗 目前 主要 是 针对 颅 内 肿瘤 手术 后 的 残余 肿瘤 细胞 而 非 肿瘤 的 主体 ， 因 而 用 化 疗 
代替 手术 或 放疗 目前 还 不 能 实现 。 

外 源 性 化 疗 药物 要 进入 肿瘤 细胞 以 发 挥 其 效能 取决 于 两 个 条 件 ， 其 一 是 肿瘤 自身 的 
性 质 ， 包 括 肿瘤 血管 的 分 布 ， 毛 细 血 管 通 透 性 的 大 小 ， 肿 瘤 间 质 间隙 的 大 小 ， 肿 瘤 细胞 
的 代谢 及 有 无 坏死 ， 液 化 及 厢 性 变 等 ， 其 二 是 化 疗 药物 本 身 的 特点 ， 即 药物 分 子 大 小 ， 
药物 与 血浆 蛋白 的 结合 度 ， 药 物 脂 溶性 大 小 及 血 中 药物 清除 率 等 。 抗 颅 内 肿瘤 的 理想 化 
疗 药物 应 是 低 分 子 量 脂 溶性 较 高 的 药物 , 这 类 药物 较 容易 通过 血 脑 屏 障 (B.B.B) 9, 
Vick 9 在 一 项 十 分 有 趣 的 实验 中 发 现 高 度 恶性 的 颅 内 肿 瘙 ， 病 灶 区 域内 的 血 脑 屏障 已 
被 破坏 ， 仅 在 肿瘤 周 轩 有 部 分 血 脑 屏障 存在 ， 这 些 边缘 区 域内 可 有 小 的 肿 交 细 胞 团 。 手 
术 中 常常 未 能 切除 这 些 肿瘤 细胞 团 ， 故 而 成 为 化 疗 药物 的 主要 靶 细胞 。 因 此 尽管 多 种 化 
疗 药物 可 直接 到 达 肿瘤 团 块 内 ， 但 要 杀伤 这 些小 的 散在 肿瘤 细胞 团 时 ， 化 疗 药物 必须 能 
穿 过 相对 完整 的 血 脑 屏障 。 因 而 化 疗 药物 的 药理 效能 直接 与 其 能 否 穿 过 血 脑 屏 障 有 密切 
关系 。 

许多 年 以 来 人 们 就 已 经 认识 到 细胞 增殖 的 动力 学 变化 。 而 肿瘤 细胞 的 细胞 动力 学 特 
点 是 我 们 选择 化 疗 药物 的 出 发 点 ， 处 于 有 丝 分 裂 期 的 细胞 正 是 化 疗 药物 作用 的 靶 细胞 。 
而 且 联 合 化 疗 药物 应 用 亦 应 以 针对 细胞 分 型 各 时 期 的 药物 联合 应 用 为 原则 。 

肿瘤 细胞 动力 学 有 四 项 指标 应 当 予 以 阐明 :人 细胞 周期 即 瘤 细胞 由 第 一 次 分 裂 到 第 
二 次 分 裂 所 需 时 间 。 句 肿瘤 细胞 增殖 比率 ， 即 在 总 瘤 细胞 中 处 于 增殖 期 细胞 所 占 比例 。 
图 肿瘤 倍增 时 间 〈 肿 瘤 体积 增 大 一 倍 所 需 时 间 )。@ 细 胞 丢失 率 ， 指 瘤 细胞 剥落 、 坏 死 深 
解 的 速率 。 其 中 肿瘤 细胞 分 裂 周期 和 细胞 增殖 比 是 指导 肿瘤 化 疗 的 主要 指标 ， 后 两 项 则 
与 预后 及 肿瘤 的 扩散 有 很 大 关系 。 

一 、 常 用 药物 

抗 颇 内 肿瘤 的 药物 主要 有 几 大 类 .人 @D 抗 代谢 类 药物 ， 主 要 是 氨 甲 蝶 叭 (MTX) 和 5 
AREE (5 -Fu)， 前 者 是 叶酸 持 抗 剂 ,通过 抑制 叶酸 还 原 成 四 氧 叶酸 而 抑制 肿瘤 生长 ， 
后 者 可 竞争 核酸 合成 酶 ， 阻 止 胸腺 喀 啶 的 合成 从 而 抑制 肿瘤 DNA 的 合成 。 5 -Fu 进入 脑 
组 织 的 量 较 MTX 少 ， 因 而 临床 应 用 亦 不 如 MTX 广 泛 ，@ 抗 癌 抗 生 素 ， 如 自力 霉 素 、 博 
莱 短 素 等 ， 它 们 多 数 可 与 肿瘤 细胞 DNA 结 合 ， 从 而 干扰 肿瘤 DNA 的 模板 作用 ， 因 此 换 
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制 了 肿瘤 DNA 的 合成 国药 物 用 植物 提取 物 ， 抗 鼎 内 肿瘤 主要 临床 应 用 为 长 春 新 碱 。 其 
作用 机 理 是 抑制 肿瘤 的 有 丝 分 裂 ， 使 其 在 分 裂 中 期 终止 从 而 抑制 肿瘤 的 生长 ， 轿 亚 硝 基 
腺 类 药物 ， 这 类 药物 60 年 代 引 入 抗 颅 内 肿瘤 的 临床 应 用 ， 是 化 疗 的 一 项 重大 进展 ， 也 是 
目前 最 为 肯定 的 抗 肿瘤 药物 80 ,主要 包括 卡 氮 芥 《BCNU)、 环 已 亚 硝 腺 CCNU) 
和 甲 基 环 已 亚 硝 肪 “MeCCNU )。 这 类 药物 主要 对 增殖 期 肿瘤 细胞 有 杀伤 作用 ， 并 且 均 
有 低 分 子 量 ， 脂 溶性 好 等 特点 ， 因 而 较 容易 进入 血 脑 屏障 。 除 上 述 药物 外 近年 临床 较 党 
FANG A FF UAE BR HS AE RR BR I Be HR S. 

二 、 化 疗 的 指 征 及 方法 

化 疗 原则 上 是 用 于 恶性 肿瘤 手术 后 ， 与 放疗 协同 进行 。 复 发 颅 内 恶性 肿瘤 也 是 化 疗 
的 指 征 ,对 儿童 甸 母 细胞 瘤 的 冰 髓 播 散 种 植 化 疗 可 作为 首选 方法 5") 。 一 般 认为 52) 
肿瘤 全 切除 术 后 化 疗 对 于 改善 预后 无 多 少 帮助 ， 故 主要 用 于 肿瘤 部 分 切除 病例 。 

给 药 途 答 视 药物 本 身 的 特征 可 选择 口服 、 和 静脉、 肌肉 、 蒜 内 及 动脉 灌注 等 方 
Ot 7079? 。 超 选择 性 颈 动 脉 灌注 化 疗 可 使 肿瘤 周 国 化 疗 药物 达到 较 高 浓度 并 可 在 相当 
时 间 内 保持 有 效 浓度 9。 一 般 选 择 半 豪 期 短 ， 血 中 代谢 较 快 的 药物 。 灌 注 方法 可 颈 动 
脉 穿刺 ， 股 动脉 插 管 及 利用 球 事 导管 等 方法 。 为 预防 给 药 过 程 中 的 并 发 症 ， 一 般 导管 揪 
入 应 超过 眼 动脉 。 化 疗 药物 均 应 稀释 ， 同 时 应 用 脱水 药 及 类 固 醇 类 药物 以 减轻 化 疗 药物 
引起 的 副作用 和 脑 水 肿 。 并 用 巴 比 妥 类 药物 可 延长 肿 痛 周 图 高 浓度 药物 的 存留 时 间 ， 降 
低 周身 循环 中 化 疗 药物 的 浓度 。 必 要 时 应 用 尿 激酶 等 药物 防止 血栓 形成 。 常 用 药物 可 先 
TRBCNU 100mg/m? /次 及 ACNU 2~3mg/kg/ 次 ,一 般 在 放疗 前 后 各 用 1 次 , 必要 时 4 ~ 
6 周 后 可 重复 应 用 。 亦 可 选用 长 春 新 碱 及 氨 甲 蝶 叭 等 。 

对 不 同类 型 的 肿 交 ， 所 选择 的 药物 可 有 差异 。 如 血 母 细胞 瘤 特别 是 复发 或 播 艇 种 植 
者 可 选用 甲 基 茶 豚 ，CCNU 和 长 春 新 碱 ”* ”)。 有 人 认为 (0729 单纯 茜 母 细胞 瘤 无 扩散 
或 复发 者 术 后 化 疗 无 明显 疗效 相反 可 使 致 残 率 增加 。 脑 干 胶 质 瘤 以 CCNU 或 BCNU 单纯 
应 用 或 联合 应 用 甲 基 蘑 腊 或 长 春 新 碱 效果 较 好 。 室 管 膜 瘤 对 BCNU 反 应 明显 而 小 脑 星 形 
细胞 瘤 可 选用 羟基 脲 。 多 形 性 胶 质 母 细胞 瘤 使 用 关 基 职 加 BCNU 加 放疗 时 其 疗效 明显 高 
于 单纯 放疗 加 BCNU '*? 。 

美国 国家 肿瘤 研究 所 脑 瘤 研究 组 (BTSG) O 曾 对 化 疗 药物 的 应 用 进行 过 系统 的 研 
究 ， 发 现 博 莱 霉 素 应 用 对 病人 存活 时 间 无 明显 影响 。 随 后 对 BCNU 的 疗效 进行 研究 ， 用 
BCNU 加 放疗 明显 延长 病人 的 存活 时 间 ， 在 存活 质量 方面 单纯 放疗 与 放疗 辅 以 3B CNU 治 
疗 二 组 间 无 明显 差异 。 对 甲 基 CCNU 的 研究 发 现 应 用 甲 基 CCNU 加 放疗 的 病人 生存 期 明 
显 长 于 单纯 放疗 或 单纯 化 疗 组 。 目 前 认为 对 胶 质 瘤 术 后 放疗 辅 以 静脉 BCNU 是 较为 公认 
WARTE ”’ 。 动 物 实 验 还 发 现 应 用 CCNU 前 应 用 5 -FU 可 大 大 加 强 CCNU 的 细胞 
毒性 作用 ， 从 而 使 其 抗 瘤 作用 更 为 明显 。 

BCNU 4 Bk 4 2, 80mg/m? / d ,每 周 连用 3 天 或 200 mg/m?/d， 每 周 用 1 次 ， 每 
8 周 为 一 疗程 。 目 前 认为 这 是 保持 有 效 药物 浓度 且 使 药物 的 副作用 最 小 的 药物 剂量 。 甲 
基 CCNU 与 CCNU 的 药理 作用 相似 , 但 前 者 可 口服 给 药 ，150m g/m? /d ，28 天 为 一 个 
疗程。 

联合 应 用 化 疗 药物 一 般 认 为 较 单一 用 药 疗效 更 好 。 国 外 较 多 用 的 PCV 方案 即 是 多 种 
化 疗 药物 的 联合 应 用 0 a， 其 方案 包括 ， 疗 程 开 始 第 一 天 CCNU75mg/m? ， 口 服 , 并 
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在 疗程 的 第 8 天 加 用 1 次 长 春 新 碱 1. 4mg/m? 静 滴 。 后 期 实验 研究 发 现 PCV 方 案 对 骨髓 
的 毒性 较 大 ， 同 时 发 现在 应 用 CCNU 后 几 天 再 用 甲 基 革 肝 在 不 降低 疗效 的 基础 上 可 大 大 
BEARABLE HE CE 3 - 2 )， 因 而 PCV, 方案 逐渐 取代 PC V, 而 被 许多 临床 医生 所 接受 。 

表 3-2 MRL ATPCV, &PCV, 方案 的 比较 * 











PCV, PCV, 
疗程 第 1 R: CCNU (75me/m?p.o) 疗程 第 1 天， CCNU (75mg /m2p.0》 
疗程 第 1 天 ， 长 春 新 碱 (1.4mg /m? iv ) 疗程 第 8 天 长春 新 碱 (1. 4mg/m?iv ) 
疗程 第 1 ~ 14K. PBEM COOME/m2/Hp.o) — 疗程 第 8 —20X. RXECMECIO0mg/m? /日 p.o ) 
疗程 第 8 天 ， 长 春 新 碱 (1.4m g/m?iv) 疗程 第 29 天 ， 长 春 新 碱 (1.4mg/m?iv) 





* S Edwards 9) , 19% 


三 、 化 疗 药物 的 副作用 及 并 发 症 

口服 化 疗 药物 的 主要 副作用 是 胃 肠 道 反 应 如 恶心 、 厌 食 及 呕吐 等 ， 一 般 患 儿 可 耐 受 
而 无 需 进行 处 理 。 颈 动脉 灌注 化 疗 时 病人 可 感 同 侧 眼 及 眶 部 胀 痛 ， 结 膜 充血 及 流泪 等 ， 
严重 时 可 有 额 及 矣 部 疼痛 。 亚 硝 基 腺 类 药物 的 短期 副作用 除 上 述 外 可 有 眼前 闪光 ， 一 过 
性 皮疹 及 腹 演 等， 一般 均 较 轻 。 严 重 者 可 同 侧 眼 失明 或 发 生 急性 脑 坏 死 。 不 论 何 种 治疗 
方式 及 何 种 化 疗 药物 均 可 引起 不 同 程度 骨髓 功能 抑制 ， 表 现 为 造血 功能 的 降低 。 使 用 亚 
硝 基 脲 类 药物 一 般 用 药 第 3 周 开始 有 血小板 计数 减少 ， 第 4 周 可 见 白细胞 计数 下 降 随 之 
可 出 现 全 血细胞 减少 甚至 病人 发 生出 血 倾向 。 因 而 化 疗 过 程 中 应 随时 监测 外 周 血 象 变化 ， 
“ 般 外 周 血 象 中 白细胞 进行 性 下 降 ， 当 达到 一 定 程度 时 应 停 药 并 采取 措施 恢复 病人 的 造 
血 功能 。 此 外 化 疗 药物 对 患者 肝 肾 功能 都 有 不 同 程度 的 损害 。 较 为 严重 有 时 甚至 致命 的 
并 发 症 是 化 疗 后 发 生 肺 间 质 纤维 化 “4, 90. (pulmonary fibrosis), Ahmedao 曾 报告 儿 
童 颅 内 肿瘤 放疗 加 用 亚 硝 基 脲 类 化 疗 药 后 发 生性 腺 功能 减退 。 

各 种 肿瘤 的 具体 化 疗 药物 选择 及 应 用 指 征 将 在 各 论 的 有 关 章 节 中 加 以 详 述 。 

【免疫 治疗 】 

多 年 来 人 们 发 现 某 些 恶性 胶 质 瘤 可 存活 多 年 ;7)。Hoffman >) 统计 125 例 人 类 恶性 
胶 质 瘤 中 有 16 例 自然 生存 期 4 年 以 上 。 通 过 这 些 较 长 期 存活 病例 的 研究 ， 特 别 是 研究 其 
免疫 机 制 而 产生 了 肿瘤 的 免疫 治疗 这 一 方法 s 

胶 质 瘤 病 人 特别 是 恶性 胶 质 瘤 病 人 约 70% 可 表现 有 对 二 硝 基 氧 苯 (DNCB) 的 延缓 
型 超 敏 反应 抑制 ， 淋 巴 细胞 转化 率 亦 较 正常 低 ， 即 存在 一 种 免疫 抑制 现象 '@, %)。 有 些 
脑 瘤 病人 尽管 外 周 血 中 B 淋巴 细胞 和 单 核 细胞 可 在 正常 范围 ， 但 侍 服 (helper) 工 淋 巴 
细胞 减少 而 抑制 T 淋巴 细胞 增加 。 血 清 免疫 球 蛋白 可 正常 或 轻 度 增高 。 

肿瘤 免疫 治疗 的 中 心 是 通过 机 体 自身 的 免疫 防御 系统 来 达到 抑制 肿瘤 生长 或 杀 灭 肿 
瘤 细胞 的 目的 。 包 括 特异 性 和 非特 异性 治疗 两 大 类 ， 前 者 包括 肿瘤 特异 抗原 ， 免 疫 血清 
或 免疫 活性 细胞 等 ， 通 过 这 些 外 源 性 刺激 来 调动 机 体 自 身 的 抗 病 能 力 。 而 后 者 则 是 通过 
卡介苗 、 短 棒状 杆菌 、 干 扰 素 及 诱导 剂 等 来 实现 的 。 

a 胸腺 素 (thymecina ) 是 一 种 低 分 子 肽 类 物质 ， 可 诱发 T 淋巴 细胞 的 免疫 活性 。 
目前 已 有 用 胸腺 素 治疗 肿瘤 的 初步 报告 只 )- 

FRE (inferon) 除 具有 抗 病毒 作用 外 ， 尚 有 免疫 调节 和 抗 增殖 功能 。 对 肿瘤 生长 
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有 抑制 作用 ， 其 效应 机 制 除 对 肿瘤 细胞 直接 的 细胞 毒性 作用 外 ， 还 有 免疫 系统 修饰 功能 
及 活化 非特 异性 抗 肿瘤 效应 细胞 的 能 力 。 人 类 胶 质 瘤 细胞 株 体外 实验 证 实干 扰 素 有 抑制 
ABE a A A HAE 。 

Mahaley cs» 在 一 次 旨 在 研究 进行 性 增加 和 血细胞 9 干扰 素 对 细胞 的 毒性 作用 及 机 
体 耐 受 性 的 实验 中 观察 9 例 恶 性 胶 质 瘤 病 人 ， 用 药方 法 是 术 后 第 3 ~ 4 周 开 始 用 (10 一 
30 x 105u/m? 静脉 注射 ) 连续 3 天 ， 持 续 3 A, a 干扰 素 总 量 达 180x 105 u/m? ， 随 后 进 
行 放疗 ， 全 脑 4500rad， 瘤 床 1720rad， 发 现 多 数 病人 可 以 耐 受 ， 在 用 药 后 短期 内 即 可 达 
到 2285u/m1 的 血浆 有 效 浓度 。 用 药 后 部 分 病人 在 肿瘤 讲 液 中 可 发 现 有 干扰 素 存在 , 但 在 
脑 消 液 中 未 检 出 。 在 此 耐 受 性 实验 的 基础 上 进一步 将 用 药 时 间 延 长 至 8 周 并 维持 3 A, 
肿瘤 CT 随访 可 发 现 大 部 分 病例 肿瘤 未 见 明 显 增 大 ,少数 甚至 有 一 定 程度 缩小 ， 这 种 缩小 
多 在 用 药 ! 月 后 即 可 表现 出 来 。 此 项 研究 证 明 一 方面 干扰 素 确 有 抗 肿瘤 作用 ， 另 一 方面 
也 为 早年 人 们 所 观察 到 的 免疫 功能 低下 的 脑 瘤 病人 对 放疗 和 化 疗 的 反应 不 理想 这 一 现象 
进一步 提供 佐证 ,干扰 素 应 用 后 病人 多 有 不 同 程度 发 热 反 应 或 表现 为 流感 样 表现 。 约 85% 
病人 可 有 神经 系统 毒性 表现 如 嗜睡 、 记 忆 力 下 降 等 。 当 幕 积 量 达到 900x 10° u /m? 时 可 有 
精神 错乱 的 症状 ， 最 严重 的 是 出 现 中 毒性 脑病 。 

Levamisole 是 一 种 恢复 脑 瘤 病 人 免疫 功能 的 药物 , Mahaley '“%) 对 100 例 胶 质 母 细胞 
瘤 患者 曾 用 该 药 治疗 ,尽管 初步 评价 结果 未 达到 预期 效果 ， 但 其 应 用 潜力 是 不 容 忽视 的 。 

肿瘤 动物 实验 应 用 致 敏 淋 巴 细 胞 结果 显示 有 保护 性 抗 肿 瘤 作 用 ， 但 在 人 类 实验 中 不 
论 是 精 内 或 肿瘤 内 应 用 目前 尚未 见 到 明显 效果 ， 原 因 可 能 与 缺乏 足够 的 致 敏 淋 巴 细 胞 效 
应 子 有 关 。 现 代 生物 技术 可 生产 大 量 杀伤 性 T 淋巴 细胞 ， 每 个 由 胶 质 瘤 中 制备 的 这 种 淋 
巴 细胞 均 有 抗 自身 肿瘤 的 作用 ， 但 在 体内 这 种 致 敏 淋巴 细胞 产生 的 数目 有 限 。 

早年 曾 对 少量 间 变 性 胶 质 净 (anaplastic glioma ) 应 用 抗 胶 质 瘤 抗 体 球 蛋白 并 经 放射 性 
核 素 扫 描 证 实 这 种 抗体 可 进入 肿瘤 内 ， 但 目前 应 用 尚 有 许多 技术 问题 有 待 解决 '%) 。 

单 克隆 抗体 研究 是 有 广阔 前 景 的 。 所 需 确定 的 是 靶 抗 原 。 胶 质 瘤 如 同 神经 母 细胞 痛 
- 样 具 有 神经 外 胚 叶 抗原 及 胶 质 实质 细胞 外 基质 抗原 (gliomesenchymal extracellular 
matrix antigen)， 抗 肿瘤 单 克 隆 抗体 除 具有 直接 抑制 肿瘤 细胞 〈 体 液 免疫 ) 功能 外 , 还 
可 作为 抗 约 药物 的 载体 使 化 疗 药物 能 特异 性 地 在 肿瘤 周转 聚集 ， 加 强 抗 瘤 效 应 ， 同 时 降 
低 全 身 毒性 4%，%) 。 

在 肿瘤 的 主动 免疫 研究 过 程 中 ，Mahaley © 曾 进行 了 一 项 十 分 有 趣 的 实验 。 他 选 
择 20 PURE BUM Aa 3 周 以 内 的 病人 ， 要 求 外 周 血 中 白细胞 不 少 于 3000/mm3 ，T 淋巴 细 
胞 浓度 至 少 等 于 正常 人 的 50% ， 而 且 至 少 对 四 种 记忆 抗原 中 任何 一 种 有 人 迟 发 皮肤 超 敏 反 
应 。 对 每 个 病 人 用 两 个 长 期 培养 的 胶 质 瘤 细胞 株 进行 免疫 ， 最 初 是 108 个 胶 质 瘤 细胞 (至 
死 量 放射 处 理 后 的 细胞 ) 在 四 个 皮肤 点 接种 。 同 时 每 个 病人 均 口 服 levomisole (2. 5mg /kg) 
每 周 3 次 ， 隔 周 进行 ，1 月 后 再 单 用 灭 活 胶 质 瘤 细 胞 进行 接种 ， 尔 后 进行 全 量 放疗 (总 
量 6000rad，6 JE) 加 BCNU80mg/m? /日 静脉 注射 连续 3 天 。 放 疗 、 化 疗 均 在 免疫 后 1 
周 内 进行 ， 同 时 连续 测定 病 人 外 周 血 淋 巴 细胞 和 T 淋巴 细胞 浓度 ， 迟 发 性 皮肤 超人 敏 反应 
及 血 取 M 浓 度 。 结 果 发 现 相 当 部 分 病人 产生 了 抗 接种 胶 质 瘤 细胞 的 抗体 。 

总 之 ， 肿 瘤 的 免疫 治疗 是 个 新 兴 而 又 有 广泛 前 景 的 治疗 方案 。 目 前 大 多 数 处 于 实验 
研究 阶段 。 相 信 今 后 的 发 展 终 将 使 其 成 为 在 临床 上 起 重要 作用 的 一 种 抗 肿瘤 治疗 手段 。 
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【儿童 颅 内 肿瘤 的 预后 】 

早年 曾 认为 由 于 儿童 脑 干 胶 质 瘤 和 茵 母 细 胞 瘤 的 发 生 率 较 高 ， 因 而 使 其 总 的 预后 相 
对 较 成 人 差 ， 但 近年 由 于 手术 及 辅助 治疗 手段 的 不 断 完善 ， 大 大 改善 了 儿童 颅 内 肿瘤 5 
年 甚至 10 年 生存 期 ,手术 死亡 率 也 大 大 下 降 。Raimondi “2) 1981 年 统计 308 例 儿童 颅 内 肿 
瘤 手 术 病例 ， 仅 10 例 死亡 ， 手 术 死 亡 率 仅 为 3. 2% 〈 表 3 - 3 )。 各 病理 类 型 肿瘤 5 FE 
存 率 统计 以 小 脑 星 形 细胞 瘤 最 好 ， 脑 干 胶 质 瘤 最 差 。 小 脑 星 形 细 胞 瘤 、 颅 咽 管 瘤 、 视 神 
经 胶 质 瘤 、 大 脑 半球 良性 胶 质 瘤 及 室 管 膜 瘤 有 一 半 或 更 多 病人 可 存活 5 年 。 文 献 总 结 平 
均 5 年 生存 率 约 25% (3-5), 


表 3-3 儿童 颅 内 肿瘤 手术 死亡 率 ”(308 例 ) 











手术 例 数 死亡 例 数 % 
KFM 
小 脑 及 第 四 脑室 肿瘤 116 6 5.2 
LR] 23 2 8.7 
桥 脑 小 脑 角 肿 瘤 5 0 0 
松 果 体 -四 登 体 肿瘤 16 1 6.25 
幕 上 肿瘤 
大 脑 半 球 肿瘤 61 0 0 
蒂 上 三 脑室 前 部 肿瘤 54 0 0 
间 脑 肿瘤 25 1 4.0 
侧 脑 室 肿瘤 0 0 
合计 308 10** 3.2 
“ 引 自 Raim ondi 1981 (23) — ** 6 例 为 要 儿 
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图 3 -5 儿童 颅 内 肿瘤 5 年 生存 率 (259 例 ) 
《 引 自 ， Raimondi 1981) 


不 同类 型 的 颅 内 肿瘤 手术 后 生存 期 不 同 ， 病 人 生存 期 长 短 取决 于 下 述 因素 ， 〇 手术 
切除 程度 ， 肿 瘤 全 切除 生存 时 间 明 显 高 于 部 分 切除 或 仅 行 活检 病人 "1  。 但 小 脑 星 形 细 
胞 瘤 即 使 行 部 分 切除 也 可 获得 较 长 时 间 存 活 ‘“"“， 。 加 肿瘤 组 织 学 类 型 ， 恶 性 肿瘤 生存 


-5-— 


期 明显 低 于 良性 肿瘤 ， 洲 母 细 胞 瘤 由 于 其 高 度 恶 性 的 组 织 学 特点 ,预后 较 差 。 仅 有 少数 
患 儿 术 后 存活 多 年 的 报告 3，。@ 病 人 是 否 能 承受 并 完成 术 后 放疗 和 /或 化 疗 。@ 肿 瘤 的 
BRAD: 脑 千 、 间 脑 肿 瘤 由 于 其 部 位 十 分 重要 ， 全 切除 不 易 达到 因而 生存 期 明显 较 
大 脑 半球 肿瘤 为 短 。 回 是 否 有 复发 和 神经 系统 内 外 的 种 植 或 转移 。 复 发 肿瘤 的 平均 生存 
期 大 大 短 于 原 发 肿瘤 ， 一 旦 出 现 神经 系统 内 外 的 播 散 转 移 ， 病 人 存活 时 间 一 般 不 超过 1 
年 Oe mese 7D, 

特别 应 当 指 出 的 是 与 成 人 相 比 较 儿 童 颅 内 肿瘤 手术 致 残 率 较 低 ， 这 可 能 与 儿童 颅 内 
肿瘤 好 发 于 中 线 部 位 ， 而 且 儿 童 神经 系统 处 于 生长 发 育 阶段 ， 因 而 有 较 强 的 代 偿 能 力 
有 关 。 

我 们 对 1985 年 以 前 手术 的 儿童 颅 内 肿瘤 随访 921 例 ， 结 果 见 表 3 - 4 。 总 的 1 年 生存 
率 为 70 .4% , 5 年 生存 率 为 36.2% ,10 年 生存 率 21 .6% 。 分 组 统计 可 见 星 形 细胞 瘤 的 预后 
较 好 ， 5 年 生存 期 达 62 .6%，10 年 生存 率 为 45 .7%6 。 多 形 胶 质 母 细胞 瘤 的 5 年 生存 率 不 
到 10% , 髓 母 细胞 瘤 5 年 生存 率 明显 低 于 国外 报告 ,这 可 能 和 我 们 术 后 放疗 不 充分 有 关 ， 
脉络 从 乳头 状 瘤 和 垂体 腺 瘤 预 后 最 好 的 ，10 年 生存 率 分 别 为 66 .6% 和 50 .0% 。 


表 3-4 儿童 脑 瘤 随 访 * 











病理 性 质 随访 例 数 1 年 生存 率 5 年 生存 率 10 年 生存 率 
例 数 % 例 数 % 例 数 % 
REMEM ~IA 225 205 91.1 141 62.6 103 — 45.7 
BFE iE Se I 42 nu 26.2 4 9.5 3 7.1 
LLLI] 196 12 57.1 32 16.3 8 4.0 
Sam 147 95 64 .6 35 23.8 15 — 10.2 
IR GERE HCRUR fat 12 6 50.0 4 33 1 8.3 
少 枝 胶 质 细胞 瘤 23 14 60.9 5 21. 3 13.0 
Li LY] 12 u 91.7 9 75.0 8 66.7 
神经 节 细胞 瘤 5 4 80.0 3 60.0 1 20.0 
LIII 38 24 63.1 14 36 .9 9 23 .6 
BUR dt 160 120 75.0 54 33.7 32 — 20.0 
A RIRUR Mt 32 20 62.5 12 37.5 3 9.3 
UE ME 6 6 100.0 5 83.3 3 50.0 
TIL AER 5 AUS T 9 7 77.7 4 444 2 22.2 


BEM 14 13 92.8 n 78.6 8 574 
总 计 921 648 70.4 — 333 36.2 199 — 21.6 


“1985 年 1 次 性 随访 及 部 分 病例 为 门诊 复查 





儿童 颅 内 肿瘤 术 后 死亡 病例 中 有 相当 部 分 病人 是 肿瘤 复发 ， 少 数 为 肿瘤 的 神经 系统 
内 外 扩散 和 种 植 ， 后 者 在 儿童 以 髓 母 细胞 瘤 更 为 多 见 ss, ?2)。 有 播 散 种 植 的 病 人 预后 
极 差 ， 因 而 有 必要 引起 临床 医生 们 的 高 度 重视 。 

神经 系统 肿瘤 向 神经 系统 以 外 转移 相对 少见 ， 其 原因 曾 被 认为 是 因为 中 枢 神 经 系统 
内 缺少 淋巴 系统 。 但 McComb 5D 实验 证 实 有 脑 峭 液 的 淋巴 性 引流 到 神经 系统 以 外 。 同 
时 恶性 肿瘤 侵入 静脉 系统 也 可 为 神经 系统 以 外 的 转移 提供 途径 ,只 。 开 颅 肿瘤 切除 过 
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程 中 的 瘤 细胞 脱落 可 成 为 局 部 扩散 的 原因 。 而 且 ， 由 于 头皮 丰富 的 淋巴 系统 使 局 部 头皮 
种 植 成 为 可 能 eo. 00, 

Weiss co 提出 中 枢 神经 系统 外 发 生 转移 性 肿瘤 的 标准 OD 转移 病灶 有 颅 内 原 发 种 交 
的 组 织 学 特点 。@ 临 床 需 有 神经 系统 肿瘤 的 手术 病史 。@@ 有 尸检 材料 证 实 以 排除 了 其 他 
HEB. 

Hoffman © 1985 年 统计 文献 报道 的 颅 内 肿瘤 向 神经 系统 外 转移 的 病例 共 282 例 ,其 
中 儿童 114 例 , 占 40.4%( 表 3 - 5 )。 表 中 可 见 儿 童 神经 系统 肿瘤 转移 以 通 母 细胞 瘤 多 见 。 
少见 的 可 有 室 管 腊 瘤 、 原 发 神经 外 胚 叶 肿瘤 等 。 骨 母 细胞 瘤 主要 的 转移 部 位 是 骨 骨 和 淋 
巴结 ， 其 次 可 见 肺 、 腹 膜 及 腹腔 胜 器。Hoffman co 282 例 转移 病例 中 有 34 例 是 在 脑室 - 
腹腔 分 流 术 后 ， 并 发 现 香 母 细胞 瘤 神经 系统 以 外 转移 病例 中 有 1/4 病 例 做 过 脑室 -腹腔 分 
流 术 。 

K3-5 ”中枢 神经 系统 肿瘤 向 神经 系统 以 外 转移 的 病理 类 型 
RAH HM OM 














"o" 类 型 

~ AX r3 ^ 合计 
(ee MI $5 = = 
F/B 8 AA u ed E 
LII] E p z 
KANM 13 H a 
Jp E BS f 0 s : 
WORHEM SERERE 2 i : 
st EE o ; : 
ER 0 i A 
BRS MA AL KARA 1 E 
Mz UE RE HUS 2 s : 
IERURIN MI u ; 3 
‘i et o 3 4 
eu 114404426) 168 (59.6% ) 282 
“ 引 自 Hofrfm an 1985 0 
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第 二 篇 各 d 
第 四 章 mA ER 


【概述 】 

( 颅 咽 管 (craniopharyngioma ) 是 一 种 先天 性 颅 内 肿瘤 , LAR LAE, Rathke’s 
hb, KRM (hypophyseal duct tumors) 和 釉质 细胞 瘤 (ameloblastoma ) 。 

十 九 世纪 以 来 ，Babinski 首先 发 现 了 当时 尚未 见 过 的 1 例 鞍 上 肿瘤 ，1899 年 Mott 和 
Bassett 通 过 观察 推测 其 可 能 来 源 于 垂体 管 (hypophyseal duct) ay HEE MH (Rathke's 
pouch), 4 年 后 ，Esdheim 首先 详细 描述 了 这 种 肿瘤 的 组 织 学 特点 9, 直到 1918 年 后 ， 
颅 咽 管 瘤 这 一 诊断 名 称 才 被 人 们 所 接受 ， 并 得 到 Cushing 等 人 的 确认 P 。 

尽管 近 100 年 来 人 们 对 其 临床 和 基础 进行 广泛 深入 的 探讨 ， 但 目前 对 其 起 源 、 组 织 学 
特点 、 手 术 及 放疗 效果 等 仍 有 争论 ， 寻 求 理想 的 治疗 方法 仍 是 人 们 不 断 探求 的 内 容 之 
一 '，，。 近 年 来 , 随 免疫 学 、 细 胞 学 、 组 织 化 学 和 分 子 生物 学 的 进展 和 新 诊断 、 治 疗 技术 
的 出 现 ， 未 来 对 颅 咽 管 瘤 的 认识 和 治疗 将 可 能 有 更 为 乐观 的 前 景 。 本 章 将 对 儿童 颅 咽 管 
瘤 的 临床 特点 及 治疗 进行 较为 详细 的 介绍 ， 同 时 对 本 病 目前 所 存在 的 争议 亦 一 并 介绍 ， 
以 求 为 读者 提供 尽 可 能 详尽 的 有 关 儿 童 颅 咽 管 瘤 的 基础 及 临床 研究 近况 。 

一 、 患 病 率 

颅 咽 管 瘤 是 儿童 最 常见 的 鞍 区 肿瘤 之 一 ,其 发 病 有 较 明 显 的 世界 性 区 域 分 体 的 特点 ， 
以 亚洲 为 高 发 区 ,国内 3 组 资料 表明 , 颅 咽 管 瘤 占 全 年 龄 组 颅 内 肿瘤 的 4.7 一 6. 5961-3, 
其 中 约 60% 发 生 在 15 岁 以 下 儿童 )。 佐 野 ““ 统计 1969 ~ 1978 全 日 本 颅 内 肿瘤 20192 例 ， 
其 中 颅 咽 答 瘤 914 例 , 占 4. 5% 。 分 组 统计 15 岁 以 下 儿童 占 12.5% , 远 高 于 成 人 组 的 4.6% 。 

颅 咽 管 瘤 患 病 有 明显 的 年 龄 趋向 性 ， 世 界 范 围 统 计 成 人 颅 咽 管 瘤 的 发 病 约 占 颅 内 肿 
瘤 的 2.4~ 4 %， 儿 童 发 病 北美 及 欧洲 统计 的 占 儿 童 颅 内 肿瘤 的 6 ~ 9 % ， 而 亚洲 可 达 
12~13% (571 9 99, Matson “5) 一 组 儿童 颅 内 肿瘤 统计 中 ， 颅 咽 管 瘤 占 9 %， 其 发 
病 在 非 胶 质 源 性 肿瘤 中 占 第 一 位 。Hoffman‘*) 统计 颅 咽 管 瘤 占 儿童 颅 内 肿瘤 的 6 % ， 
占 幕 上 肿瘤 的 14% 。 仅 就 鞍 部 - 视 交叉 区 肿瘤 而 言 ， 儿 童 颅 咽 管 瘤 占 多 数 ， 可 达 54% , 远 
远 高 于 成 人 的 20% (0y。 我 们 从 1955 ~ 1989 年 共 收治 经 手术 和 病理 证 实 的 儿童 颅 咽 管 瘤 
332 例 ， 占 全 年 龄 组 颅 咽 管 瘤 总 数 705 例 的 47 .1% , 占 同期 2000 例 儿童 颅 内 肿瘤 的 16.6% , 
高 于 其 他 各 组 的 报道 。 

二 、 性 别 和 年 龄 

一 般 认为 50% 以 上 的 颅 咽 管 瘤 发 生 于 儿童 。Raimondi “*) 将 其 描述 为 一 种 20 岁 以 下 
年 龄 组 的 疾病 ， 更 说 明 其 年 龄 的 趋向 性 。 罗 世 祺 “” 曾 报告 本 病 发 病 高 峰 年 龄 在 8 ~ 12 
岁 ， 年 龄 最 小 者 过 岁 。 男 : 女 比例 为 1.5 : 1， Carmel UP 报告 109 例 ， 发 病 高 峰 年 
龄 为 5 ~10 岁 .Youman'%) 在 一 组 48 例 16 岁 以 下 儿童 颅 咽 管 瘤 的 病例 分 析 中 发 现 2 ~ 6 
岁 年 龄 组 占 35%, 而 65% 的 病 儿 发 病 年 龄 在 7 ~16 岁 之 间 。 本 病 的 婴 幼 儿 发 病 较 少 (3 4， 59>, 
Azar- Kia O2 统计 1975 年 以 前 文献 报道 仅见 4 例 新 生 儿 期 发 病 的 病例 。 本 组 332 例 儿童 颅 
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咽 管 瘤 年 龄 分 布 如 图 4 - 1 。 其 中 婴 幼儿 期 发 病 者 仅 8 例 ， 占 2.4%%， 而 86 .7%% 的 患 儿 发 
WERE 6 岁 以 上 。 
50] 


例 as 男性 196 例 
数 














< 7734757567 3$ 3 1 T RE H4 15 Taco 
图 4 -1 儿童 颅 咽 管 瘤 年 龄 分 布 (332 例 ) 
多 数 作者 o ID 认为 本 病 无 明显 性 别 分 布 差异 , 部 份 作者 报告 以 男性 儿童 略 占 
多 数 “%) 。 本 组 332 例 中 男性 196 例 ， 女 性 136 例 ， 男 女性 别 比例 为 1.4: 1 。 


三 、 部 位 

颅 咽 管 瘤 大 部 份 位 于 烤 上 ， 其 中 又 多 数 突入 第 三 脑室 ， 极 少数 可 局 限于 烤 内 ， 罕 见 
的 病例 可 见于 后 颅 站 (wRougenie'”) 统计 92 例 颅 咽 管 瘤 完全 局 限于 鞍 内 者 仅 占 10%。 
此 外 肿瘤 可 向 前 或 中 颅 凹 、 侧 裂 及 后 颅 思 延伸 Ce Pertuiset C? 将 颅 咽 管 瘤 按 其 与 鞍 隔 
的 关系 分 成 蒂 内 型 、 鞍 上 型 、 脑 室内 型 和 鞍 内 蒂 上 型 。 肿 瘤 可 与 周围 结构 关系 密切 ， 甚 
至 可 与 鼎 底 大 血管 粘连 。 脑 室内 型 多 数 为 蒂 上 型 发 展 突入 脑室 内 ， 极 少数 病人 原 发 于 脑 
3E 05/19, Raimondi ‘9) 的 分 型 为 五 型 ，Q@ 著 内 型 ， 肿 瘤 局 限 在 鞍 内 ,周围 结构 如 蝶 窦 、 
海绵 罕 及 鞍 内 骨 质 均 可 有 侵入 或 破坏 。@ 视 交叉 前 型 ， 肿 瘤 可 自 著 内 向 视 交 又 前 延伸 或 
原 发 于 著 上 伸延 入 视 交 叉 前 区 。@ 视 交叉 后 型 肿瘤 居 于 视 交叉 和 视 束 之 间 ， 肿 瘤 可 侵 
入 视 丘 下 部 和 第 三 脑室 或 使 之 移 位 。@les formes geantes 型 ， 肿 瘤 巨大 同时 伸延 入 视 
交 义 前 后 区 ， 甚 至 延 入 幕 下 或 侧 裂 。@) 非 典型 型 ， 肿 瘤 可 位 于 咽 部 、 后 颅 凹 ， 肿 瘤 还 可 
仅 局 限 在 蝶 守 内 或 伸延 入 松 果 体 区 。 

国内 罗氏 “4? 总 结 193 例 儿童 颅 咽 管 瘤 将 其 分 成 三 型 ， 鞍 上 型 63 例 32 .6%)， 第 三 
脑室 型 102 例 (52 8%) 和 其 他 型 28 例 (14 .5%)， 后 者 包括 向 鞍 后 发 展 5 例 ， 向 侧 脑室 
延伸 10 例 ， 向 前 颅 凹 发 展 9 例 及 向 著 旁 和 闫 叶 发 展 4 例 。 

鞍 上 区 颅 咽 管 瘤 的 血 供 主要 来 源 于 大 脑 前 动脉 、 前 交通 动脉 、 颈 内 动脉 或 后 交通 动 
脉 。 鞍 内 颅 咽 管 瘤 血 液 可 由 海绵 窦 包裹 的 颈 内 动脉 小 分 枝 供给 2 2)。 一 般 认为 大 脑 后 
动脉 和 基底 动脉 对 颅 咽 管 瘤 无 供血 ， 但 车 肿瘤 近 第 三 脑室 底部 时 需 注意 可 能 有 来 自 大 脑 
后 动脉 起 始 部 的 供血 血管 “2 0, 


=e 


四 、 组 织 发 生 学 

Carmel C? JE Hi SUR FE 5 Ig T RE BY R6 A HE, 并 认为 这 种 组 织 学 
的 相似 性 可 能 说 明 颅 咽 管 瘤 起 源 于 Rathke“s 夺 的 外 胚 叶 残 存 组 织 。 

一 般 认 为 ， 此 瘤 起 源 于 胚胎 期 原始 口腔 形成 的 颅 咽 管 残存 上 皮 细 胞 (3，3) 。 胚 胎 发 
育 初期 ， 原 始 口腔 顶部 的 上 皮 组 织 发 生 突起 ， 逐 汤 扩大 并 向 上 方 伸 出 ， 扩 大 形成 拉克 氏 
袋 。 此 线 前 壁 较 发 达 ， 构 成 垂体 前 叶 的 前 部 ;后 壁 形成 狭窄 的 前 叶 中 间 部 。 前 叶 细 胞 向 
上 围绕 垂体 柄 形成 一 小 团 细胞 ， 即 前 叶 结 节 部 。 拉 克 氏 袋 与 原始 口腔 相连 接 的 细 长 管道 
称 为 颅 呐 管 ， 此 管 在 上 是 胎 发 育 中 逐渐 退化 消失 ， 另 外 由 于 蝶 骨 的 形成 ， 将 垂体 与 口腔 隔 
开 。 拉 克 氏 袋 前 壁 的 残留 部 分 ， 前 叶 结 节 部 及 退化 的 颅 咽 管 的 残存 上 皮 细胞 ， 都 是 颅 咽 
管 瘤 发 生 的 来 源 。 因 此 ， 颅 咽 管 瘤 可 沿 着 拉克 氏 袋 的 发 育 通路 即 鼻 咽 腔 后 壁 、 蝶 窦 、 鞍 
内 、 车 上 及 第 三 脑室 前 端 等 部 位 发 生 ， 尤 以 结 节 部 和 相当 于 拉克 氏 袋 前 壁 的 部 位 更 易 发 
生 。 肿 瘤 多 数 于 园区 突 向 第 三 脑室 ， 也 可 位 于 鞍 内 或 鞍 内 向 鞍 上 发 展 ， 少 数 病例 可 突入 
Bt, Mh, Ey Rs A SSA Kahn (ae 发 现 儿童 与 成 人 颅 咽 管 瘤 之 间 
有 组 织 学 差异 ， 这 种 差异 可 能 提示 其 起 源 不 同 ， 他 强调 近 50% 成 人 颅 咽 管 瘤 由 鳞 状 上 皮 
构成 而 无 儿童 颅 啊 管 瘤 的 釉质 细胞 型 的 特点 

【病理 】 

领 咽 管 瘤 的 边界 清楚 ， 其 体积 大 小 、 生 长 范围 及 形状 可 有 较 大 的 差别 ， 最 小 的 可 仅 
RAK, KE MIB, SORA. BTR AALAUAR, Eh A PEER R EHE) 
(图 4 - 20 AE HUIEUERIAE IS 88.676, EREM E.A. BRA AT EIE, 
(RACE SOC HE, 薄 者 为 半 透 明 薄膜 , EEE, SEG, 37A EXT. NE 
APS ACRE A, AIRY HE A AY 3c CRM) EHAE) SCRIBITUR CREE GET —. ERE 





图 4-2 RHSRRAP REE MICE, E 
EMRE, MRR, a] XL Rte ERES 
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RERGOGGURG, SHE, RARER, HORM, BRA AR 
FERRE ISI SE Hh JE ST EAL LE B), FEW 10 ~ 30ml, 本 组 1 HRM HK 200ml, 
占据 大 脑 半 球 的 前 2 / 3 ， 并 有 7 MERK 100mIDL Ez. PURA MUERE 558 LB AUGE 
般 不 紧密 ， 但 其 根部 和 实质 部 份 常 与 重要 结构 相 粘 连 ， 如 与 视 丘 下 部 、 视 神经 、 视 交叉 
及 头 内 动脉 等 粘连 。 儿 童 颅 咽 管 瘤 多 数 进入 第 三 脑室 ， 因 梗阻 室 间 孔 而 引起 梗阻 性 脑 积 
水 ( 室 间 孔明 显 扩 大 )。 亦 有 肿瘤 向 前 进入 额 叶 或 前 颅 四 底 或 经 鞍 旁 至 闫 时 底部 。 MEUS 
后 发 展 可 压迫 中 脑 甚 至 桥 脑 。 

( 镜 下 所 见 ， 覃 壁 被 覆 的 上 皮 为 复 层 鳝 状 上 皮 ， 上 皮 的 薄 厚 各 部 位 差异 较 大 ， 最 薪 处 
只 有 一 层 ， 形 态 旺 扁平 状 ， 较 厚 的 部 位 可 以 星团 块 状 ， 片 块 状 。 一 般 情况 下 ， 上 皮 结构 
均 比较 清晰 ， 呈 典型 的 复 层 鳞 状 上 皮 组 织 结构 。 有 排列 整齐 的 基底 细胞 层 ， 束 细胞 层 和 
角 化 团 块 。 钙 状 细胞 的 中 心 部 位 除 易 于 角 化 外 ， 尚 可 见 到 肿瘤 细 胞 的 退行 性 变 ， 呈 现 上 
皮 团 块 的 松懈 ， 细 胞 退 变 呈 现 星 芳 状 ， 胞 浆 断 续 连结 形成 疏松 网 状 结构 ， 甚至 细胞 全 部 
溶解 而 遗留 下 大 小 不 一 的 空 腔 。 腔 内 和 散在 淋巴 细胞 、 单 核 细胞 、 乔 噬 细 胞 、 胆 固 醇 结晶 
和 一 些 新 生物 的 毛细 血管 ， 有 时 可 以 出 现 多 核 的 异物 巨细 胞 。 出 现 角 化 物 和 钙化 是 本 瘤 
的 特点 之 一 ， 在 上 皮 团 块 之 间 有 时 可 以 见 到 大 片 的 角 化 和 钙化 ， 甚 至 在 少数 病例 中 可 见 
到 肯 化 。 一 些 病例 的 肿瘤 组 织 形态 呈现 乳头 状 夺 性 结构 ， 乳 头 的 外 层 为 基底 细胞 ， 中 心 
部 份 为 鳞 状 细胞 和 塌 细 胞 。 乳 头 可 以 细 长 旦 条 索 状 ， 也 可 以 彼此 连接 形成 细胞 索 构成 的 
网 状 结构 ， 组 织 学 上 酷似 千秋 器 上 皮 和 造 釉 细胞 交 的 形态 ， 所 以 有 人 将 其 命名 为 牙 釉质 
型 颅 咽 管 瘤 。 肿 瘤 周 围 常 有 一 些 其 他 组 织 的 反应 性 病变 。 结缔 组 织 的 增生 往往 又 引起 肿 
瘤 哥 壁 的 增 厚 。 与 脑 组 织 粘连 可 见 到 星 形 细胞 的 增生 和 多 量 胶 质 原 纤维 增 生 。 肿 瘤 周围 
组 织 内 炎 性 反应 又 是 本 瘤 的 特点 之 一 ,严重 者 可 以 形成 纤维 母 细胞 增生 旺盛 的 肉芽 组 织 
有 时 在 肿瘤 周围 组 织 内 散在 孤立 的 岛 状 、 索 状 或 不 规则 状 的 上 皮 团 块 ， 也 可 以 见 到 块 状 
的 角 化 物 ， 但 这 些 细胞 分 化 良好 ) 这 一 现象 是 否 构成 肿瘤 复发 的 形态 学 基础 ， 尚 无 统一 
的 看 法 (图 4- 3，4)。 

MUREA ESTHI HEN, MOLE: OF MRN: ORE ARY 





Hia-3 MARMER: 表现 为 胚胎 造 釉 器 的 组 织 结构 
由 基底 细胞 腺 样 ) 和 锐 状 细胞 构成 HE x 200) 
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图 4 -4 颅 咽 管 瘤 高 信 镜 下 ， 基 底细 胞 为 立方 或 低 柱 
状 上 皮 (HE x 400) 


除 梭 形 细胞 型 属 恶 性 外 ， 其 他 两 型 均 属 良性 。》 

【临床 表现 】 

颅 咽 管 瘤 生 长 缓慢 ， 因 而 病史 长 ， 但 儿童 病例 自然 病程 较 成 人 为 短 .Cohen coi 
病程 约 为 1 ~ 2 年 ， 但 50%% 左 右 患 儿 其 病程 少 于 4 个 月 ， 而 成 人 组 56% 超 过 1 年 。 本 组 
颅 咽 管 疾患 儿 来 诊 前 病程 为 10 天 ~ 6 年 ， 平 均 为 8 个 月 。 

儿童 颅 咽 管 瘤 的 临床 表现 视 肿瘤 部 位 及 发 展 方向 不 同 而 有 所 不 同 。 本 组 332 例 病 儿 
的 临床 症状 体征 如 表 4 - 1 。 

此 外 ， 儿 童 与 成 人 颅 咽 管 瘤 的 临床 表现 亦 有 差异 ， 见 表 4 - 2，3， 4. 

一 、 颅 内 压 增高 症状 . 

儿童 颅 咽 管 瘤 颅 内 压 增高 的 症状 及 体征 的 发 生 率 明显 高 于 成 人 。 国 内 罗氏 “*'’ 曾 报 
告 头 痛 、 呕 吐 、 视 乳头 水 肿 或 前 向 张力 增高 者 占 儿童 颅 咽 管 瘤 患者 总 数 的 70.5%， 而 


表 4-1 儿童 颅 咽 管 瘤 症状 和 体征 (332 例 ) 








fe R 例 数 % 体 征 例 数 % 
头痛 273 82 .1 BAL SE KP aL ME Be Bo 27 65.4 
呕吐 184 55.4 WMEN RSS 95 28.6 
视力 减退 或 失明 181 54.6 矮小 和 /或 消瘦 167 50.3 
哮 睡 或 阵 发 意识 障碍 53 15.9 向 心性 肥胖 132 39 .8 
BAKER 101 30.4 生殖 器 幼稚 型 或 性 征 未 发 育 198 59.6 
RERE 213 64.2 毛发 稀疏 或 皮肤 细腻 68 20.6 
抽 搞 55 16.6 视野 缺损 154 46.4 
一 侧 肢 体力 弱 24 7.2 眼球 外 展 障碍 97 29.2 
精神 异常 22 6.6 病理 反射 88 26.5 
发 热 20 6.0 头颅 邑 诊 破 谈 音 110 33.2 
x% 17 5.1 肢体 共 济 失调 31 9.3 


RE 14 4.2 Ph RS 15 4.5 





表 4-2 颅 咽 管 瘤 的 首发 症状 * 表 4-3 RRMA RE 




















症状 儿童 (%) BAC%) 体 E 儿童 (%) BACK) 
头痛 80 30 视 乳 头 水 肿 40 10 
恶心 呕吐 60 20 视野 缺损 70 85 
视力 障碍 40 80 内 分 泌 功 能 障碍 90 70 
身材 矮小 30 15 RASH 25 25 
精神 障碍 5 15 nina M 3» 
复 视 10 20 
* 3| Carmel 19859» * * 3i Carmel 198569» 
表 4-4 儿童 及 成 人 颅 咽 管 瘤 常见 症状 和 体征 《%)“** 
wa nx RSS NE SEEN SAREE Be 
Sung (1981) 109 54 (儿童 ) 40 47 
80 RA) 8 
Hoffman (1977) 48 98 (全 年 龄 组 ) 28 50 
Petito (1976) 190 71 .2( 全 年 龄 组 ) 77 .8 32 34.4 
Banna (1973) n 64 〈 全 年 龄 组 ) 66 31 Al 50 
Hoff (1972) 61 58 (儿童 ) 59 19 25 
80 ORA) 63 50 
Bartlett (1971) 35 76 JL) 43 40 
74 ORA) 5 32 
Koos & Miller (1971) 60 (儿童 ) 28 38 74 
Svolos (1969) 108 88 (儿童 ) 88 28 4l 
Matson (1969) 57 — 58 (儿童 ) al 39 
Kramer (1968) 26 — 50 (儿童 ) 42 
100 CRA) n 7 
Love (1950) 100 81〈 全 年 龄 组 ) 88 28 
+495] fi Cohen 1984 


我 院 成 人 颅 咽 管 瘤 患 者 颅 压 增高 者 仅 为 3 -1% O, Banna? ^f 4 67 81 JL i AB EP t 
高 者 占 78%， 而 Cohen OO 统计 约 占 73% 。 头 痛 多 因 颅 内 压 增 高 所 致 ,个 别 可 由 于 肿瘤 
直接 压迫 硬 脑膜 、 血 管 或 蒂 隔 所 致 。 产 生 颅 内 压 增高 的 原因 主要 是 肿 的 向 上 生长 侵入 第 
三 脑室 ， 梗 阻 室 间 孔 ， 少 数 情况 下 肿瘤 压迫 还 可 造成 导 水 管 的 闭塞 ， 从 而 引起 梗阻 性 脑 
积 水 。 因 而 Pertuiset 的 脑室 内 型 及 蒂 上 型 , Raimondi 的 视 交叉 后 型 和 Les Formes Geantes 
型 ， 以 及 罗氏 分 型 中 的 第 三 脑室 型 ， 均 因 肿瘤 向 上 发 展 或 向 后 延伸 ， 而 使 鼎 内 压 增 高 的 
表现 较 其 他 型 出 现 得 早 并 且 较 为 严重 。 巨 大 肿瘤 本 身 的 占 位 效应 也 是 颅 内 压 增 高 的 原因 
z—. 

除 头痛 呕吐 症状 外 ， 儿 童 颅 内 压 增 高 还 可 表现 为 头颅 增 大 、 颅 锋 分 离 及 头 部 邑 诊 破 
BES. BIL RA RRM WM Le PRR EK, 

二 、 内 分 泌 功 能 紊乱 

为 儿童 颅 咽 管 瘤 的 特点 之 一 。 主 要 由 于 肿瘤 侵犯 或 压迫 视 丘 下 部 及 垂体 所 致 内 分 小 


-i 


功能 素 乱 的 综合 征 。 视 丘 下 部 是 人 体 植 物 神经 
的 皮层 下 中 枢 , 并 通过 神经 -内 分 小 机 制 对 机 体 
的 代谢 和 内 分 泌 活动 进行 调控 。 而 垂体 则 是 人 
体内 分 泥 活 动 的 高 级 中 枢 ， 是 人 体 多 种 内 分 泥 
激素 的 合成 、 储 存 及 释放 的 重要 结构 ， 而 且 两 
者 在 结构 及 功能 上 都 有 密切 关系 。 因 而 对 视 丘 
下 部 -垂体 轴 的 损害 , 使 病 儿 产生 以 内 分 小 代谢 
TARE RAL AEM SR AE. 

JU i PHO BM BAS Pg SB HL HE RAN 
ER. PE O 统计 可 在 79 .3%% 病 儿 中 出 现 。 
Hoffman (8-17) 统计 50% 以 上 儿童 颅 咽 管 瘤 串 
者 有 尿 崩 症 、 身 材 矮 小 、 肥 胖 及 甲状 腺 功能 
WBP., Cohen ao 认为 儿童 患者 最 易 出 现 的 
内 分 小 -代谢 异常 旺 生长 发 育 障碍 、 甲 状 腺 功 
TE MGE RUR ME, Sotos C9 U S BUR TERRA, 
的 内 分 泌 素 乱 差异 较 大 ， 而 且 这 种 素 乱 的 程度 
与 肿瘤 的 大 小 尚 无 肯定 关系 。 当 然 ， 在 病情 初 
期 , 肿瘤 的 位 置 对 临床 表现 的 内 分 小- 代谢 紊乱 
的 早期 征象 有 一 定 影响 。 例 如 ， 鞍 内 型 或 坊 内 
炉 上 型 肿瘤 ， 临 床 可 能 以 垂体 功能 紊乱 为 主 ， 下 
UL PR, MEELES E 所 致 身体 矮小 ( 左 )， 右 侧 为 同龄 正常 儿 
下 部 损害 更 为 突出 。 RCRUM A BO 

(一 ) 视 丘 下 部 损害 的 临床 表现 

1， 尿 月 症 ， 表现 为 多 饮 多 尿 , 每 24 小 时 出 入 量 可 达 数 千 毫 升 ， 我 们 遇 到 1 例 10 岁 的 
颅 咽 管 瘤 患 儿 24 小 时 出 入 量 达 ! 万 毫升 ， 尿 比重 低 至 1. 000, 小 儿 夜间 常 有 尿床 。 此 为 肿 
MERRER, BHR. PM 垂体 束 或 垂体 后 叶 导 致 抗 利尿 激素 生成 减少 所 致 。 多 尿 
的 出 现 一 般 与 ACTH 的 正常 分 泌 分 不 开 ， 如 果 垂体 前 叶 同 时 受累 ， 使 ACTH 的 正常 分 泌 
也 减少 ， 则 可 不 出 现 尿 崩 症 。 本 组 出 现 多 人 饮 多 尿 患者 占 30 .1%。 

2， 脂 肪 代谢 障碍 ;肿瘤 侵犯 灰 结 节 及 漏斗 部 所 致 ， 多 数 表 现 为 向 心性 肥胖 , 少数 串 
儿 可 极度 消瘦 图 4 -6 )， 本 组 出 现 率 在 80% 以 上 。 此 外 ， 当 肿瘤 同时 侵犯 下 视 丘 结 节 
核 时 有 性 腺 功能 素 乱 ， 临 床 表现 有 肥胖 和 性 器 官 不 发 育 (图 4 - 7 )， 称 之 为 肥胖 性 生殖 
无 能 综合 征 (Frohlich iE). 

3 嗜睡 ;为 视 丘 下 部 受累 所 致 。 轻 者 尚 可 唤醒 , 重 者 可 终日 沉睡 本 组 15 .9% 病 儿 出 现 。 

4. 体温 调节 障碍 ， 体 温 常 低 于 正常 (35 C 左 右 )， 此 为 下 视 丘 后 部 受 损 所 致 。 体 温 
过 高 者 为 下 视 丘 前 部 受累 所 致 ， 又 称 为 “中 枢 性 高 热 ”。 但 颅 咽 管 瘤 的 发 热 尚 需 除外 因 玲 
液 中 胆 固 鲜 渗 出 造成 的 无 菌 性 脑膜 炎 。 

(二 ) 生体 功能 损害 的 临床 表现 ”主要 因为 肿瘤 压迫 ， 侵 犯 垂体 腺 和 /或 垂体 柄 导 至 
多 种 垂体 激素 分 泌 不 足 。 儿 童 以 生长 激素 GH) 分 泌 不 足 所 致 生长 发 育 迟 洪 尤 为 明显 ， 
表现 为 身材 矮小 (图 4 -5), 称 垂体 性 侏儒 症 。 病 儿 骨 骼 发 育 迟 缓 ,骨肉 不 融合 ee)。 Pertuiset (2) 
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DALAM CORE Ab, AOA 
压 增高 ， 特 别 是 同时 有 视野 缺 报 者 应 高 度 怀疑 患 有 
ATM, BULESOSRTZ VIE, P3, fuk 
X, RACES, BERIKET, SOE PRB 
(TSD RUE (MSH) 3:02 E BARRE 
小 不 图 有关。 性 器 家 不 发 育 或 第 二 性 征 不 出 现 则 为 
HERR LURESED 分 温 不 中 所 致 。 多 种 生体 激 
素 分 说 不 足 时 临床 病人 可 出 现 Lorain 型 伯 侍 症 ， 表 
AANA, LOD, RREN, WSR, 8 
MEA F. METRA, SoHE EIEN 
性 征 。 

值得 注意 的 是 临床 绝 大 部 份 串 儿 并 非 表现 出 音 
纯 视 丘 下 部 或 生体 功能 的 损害 ， 更 多 见 的 是 视 正 下 
部 -垂体 功能 的 联合 报 害 ， 但 以 一 种 才 现 为 主 ,特别 
是 疾病 的 早期 。 这 一 特点 在 临床 判断 及 交 位 置 和 生 
长 方向 上 有 一 定 参考 价值 。 我 们 认为 临床 以 视 于 下 
部 -生体 功能 损害 综合 征 多 见 的 原因 有 两 个 ， 其 一 
WAT MSR AM EEA NE, EER 
CSS AE ESR, IMLHRNORADED a 
ILE BRE, ECA REGE T SEL eiui. 
Bim URS RE ERR, Rubi] "ARR RA E 
能 出 现 ， 这 也 是 临床 尿 央 年 患 儿 较为 多 见 的 原因 之 
一 ;其 二 ， 肿 者 的 生长 ， 特 别 是 中 、 晚 期 常常 侵犯 多 个 部 位 而 非 局 限于 某 一 点 ， 儿 童 
别管 交往 往生 长 较 大 ， 并 侵犯 周围 结构 ， 在 患 儿 就 诊 时 ， 芝 以 综合 症状 为 主 。 

三 、 视 力 视 时 障碍 

几乎 所 有 鼎 咽 管 痪 的 患者 均 有 视力 障碍 。 罗 医 等 “4 报告 患 儿 来 诊 时 视力 减退 或 失 
明 者 占 本 病 患 儿 总 数 的 52 3%, BALSAM HERE HSL., BE BE 
HH 29.5%, BEFORE 32 .1%。 Ingraham (>) 4 GL JL RUSORE AGE A B 
时 有 视力 障碍 。Hoffman OP 的 如 例 儿童 患者 中 双 钴 侧 信 让 25 例 ， 音 天 侧 信守 4 例 ， 同 
向 性 偏 计 4 例 。 双 信 视 力 减 退 者 11 例 ， 单 人 视力 减退 者 17 例 。 由 于 鼎 咽 管 效 多 为 非 对 称 
性 生长 ， 因 而 所 表现 的 双 材 侧 偏 让 党 以 一 便 为 重 ， 视 交叉 后 鼎 咽 管 交迫 视 束 而 引起 同 
MEN ERTAN F RREN, 

MOMREFHOEMUREUATRE. OHMLFEE, KARME, WRK, Sl 
JURMGENCRHEREAI WTA AMA AAA. MGA 
MAN, MART SRG SEO AF WARE RREN RNA 
BHL es CL, AS AL TE A, 视 乳 头 开始 表现 为 水 肿 
发 生 率 为 13 一 49 中， 视 交叉 后 颅 吧 管 交 更 易 压迫 室 间 孔 ， 引 起 鼎 内 压 增高, 视 乳头 水 
肿 ， 随 之 可 出 现 视神经 继 发 性 革 缩 ， 视 野 显 向 心性 综 小 。 无 论 视神经 原 发 性 或 继 发 性 
缩 ， 晚 期 缘 导 致 失明 。 此 外 ,肿瘤 向 一 侧 前 颅 凹 生长 时 可 表现 为 Foster-Kennedy s 综 合 
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OD œ> 
图 4 -7 PIS, ARMDAN. 2m, RRA Lc Ee 
(AO 侧面 ，(B ) 正面 

征 〈 瘤 侧 视神经 原 发 性 萎缩 伴 另 一 侧 视 乳 头 水 肿 )。 

应 当 指出 ， 儿 童 对 视力 障碍 的 耐 受 能 力 很 强 , 有 时 视力 障碍 已 很 严重 , 但 仍 能 上 学 或 
看 电视 而 无 主诉 ， 使 家 长 与 老师 难以 在 早期 发 现 。 再 者 ， 儿 童 视力 视野 障碍 的 发 生 率 实 
际 较 统计 数字 多 得 多 ， 这 是 因为 儿童 ， 特 别 是 婴 幼 儿 对 视力 视野 检查 不 能 合作 ， 另 有 一 
些 儿童 对 早期 视野 改变 未 予 注 意 ， 来 诊 时 已 失明 或 近乎 失明 ， 而 无 法 进行 检查 。 

四 、 其 他 

肿瘤 向 邻近 结构 扩展 ， 可 伸 入 额 叶 、 杜 时、 大 脑 脚 等 部 位 ， 临 床 表现 为 复 视 、 偏 竣 
(不 完全 性 )、 阁 痛 发 作 、 眼 外 肌 麻痹 、 共 济 失调 、 精 神 症状 等 。 罗 氏 曾 报告 一 侧 肢体 力 
BR 6.7%, MR REA 16 .6%， 动 眼神 经 损害 占 3. 6%， 共 济 失调 及 精神 症状 占 
5.7%. Cohen (0 踊 告 儿童 颅 曙 管 瘤 有 精神 症状 占 20%， 外 展 神经 麻痹 占 5 %， 共 济 失 
调 占 5.7%。 这 些 症状 在 一 定 程度 上 可 反映 肿瘤 生长 方向 ， 如 向 前 颅 凹 底 生 长 的 肿瘤, na 
党 丧失 可 能 是 儿童 患者 的 唯一 局 灶 性 症状 ， 肿 瘤 侵犯 骆 叶 可 表现 有 钩 回 发 作 ， int 
叶 受 侵犯 可 表现 为 精神 障碍 或 行为 异常 。 侵 犯 到 后 颅 凹 时 还 可 表现 为 三 又 、 外 展 、 滑 车 
及 其 他 颅 神经 膝 闪 征 。 锥 体 束 征 、 小 脑 征 或 后 组 颅 神经 症状 可 由 视 交叉 后 颅 咽 管 瘤 向 后 
延伸 压迫 脑 干 、 小 脑 及 颅 神 终 所 致 

颅 咽 管 瘤 症状 体征 在 成 人 与 儿童 有 很 多 不 同 点 ， 归 纳 起 来 ， 儿童 以 发 育 障碍 及 颅 内 
压 增 高 多 见 ， 而 成 人 则 以 视野 缺损 及 垂体 功能 低下 多 见 。 

【辅助 检查 】 

—. AX Be 
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约 有 2/3 的 成 人 和 几乎 全 部 的 儿童 
患者 表现 有 颅骨 X 线 平 片 的 异常 ‘2. D, 
Hoffman (3 报告 50% 以 上 的 儿童 患者 颅 
骨 X 线 平 片 显示 有 肿瘤 钙化 。 我 们 的 资料 
有 以 下 三 种 表现 

C) 颅 内 压 增高 征 KRANE 
离 ， 脑 回 压 迹 增加 及 头颅 增 大 等 ， 此 征 儿 
童 明显 多 于 成 人 。 我 们 连续 分 析 儿 童 颅 咽 
TER EX 线 平 片 176 例 中 有 颅 内 压 增高 
者 97 例 (55 .1%)， 而 相应 成 人 资料 颅 咽 管 
瘤 有 颅 内 压 增高 者 仅 占 2.4%%。 

(二 ) 蝶 鞍 改变 ”表现 为 蝶 鞍 扩大 , 变 
形 或 破坏 等 。 我 们 的 资料 儿童 患者 有 上 述 
改变 者 在 176 例 中 有 115 例 ， 占 65 .3%。 其 





图 4 -8 SCORE BEAT AEX AER SURE 


LK RI Bit 
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者 为 40.9%。 


CE) 肿瘤 钙化 班 钙化 班 可 在 鞍 内 、 鞍 上 或 者 两 者 兼 而 有 之 , 呈 班 点 状 或 团 块 状 
A TAY A EME AAT BAR TERR (图 4 -8，9)。 本 组 儿童 患者 有 钙化 班 者 占 85 .8%， 而 
成 人 资料 则 仅 为 37 .3%。 说 明 这 是 儿童 颅 咽 管 瘤 的 重要 特点 。Hoff 2 等 的 资料 表明 儿 
童 颅 咽 管 瘤 的 钙化 班 发 生 率 为 81%， 而 成 人 则 为 40%。 我 们 的 少数 病例 颅骨 X 线 平 片 未 
见 钙化 班 ， 而 术 中 见 到 肿瘤 有 细小 的 斑点 状 钙化 ， 故 肿瘤 的 实际 钙化 发 生 率 较 颅 骨 X 线 


平 片 所 显示 的 为 高 。 
二 、 脑 电 图 


总 的 来 说 ， 脑 电 图 检查 对 本 病 的 诊断 价值 不 高 。 我 们 曾 对 10 例 儿童 患者 行 脑 电 图 检 
查 ， 其 中 广泛 中 度 异 常 者 4 例 ， 广 泛 重度 及 轻 度 异 常 者 各 1 例 , 额 部 有 慢 波 病灶 者 2 例 





图 4-9 颅 咽 管 瘤 颅骨 X 线 平 片 示 鞍 上 
HIR FE RS BE 


未 见 明显 异常 者 2 例 ， 所 有 结果 均 为 非特 
异性 的 。 少 数 病 例 肿 瘤 侵犯 不 同 脑 叶 时 ， 
可 有 局 灶 性 脑 电 图 异常 

三 、 造 影 检查 

C) 脑室 造影 ”早年 对 本 病 曾 予 采 
用 ， 可 以 了 解 肿瘤 的 大 小 、 范 围 及 第 三 脑 
室 和 侧 脑室 的 关系 。 我 们 做 此 项 检查 者 69 
例 ， 管 为 颅 内 压 增高 的 病例 ， 其 中 脑室 碳 
水 造影 者 15 例 ， 脑 室 气体 造影 者 54 例 。 脑 
室 造影 表现 有 脑室 扩大 ， 如 有 室 间 和 孔 梗阻 
则 只 有 造影 侧 的 侧 脑 室 显影 ， 说 明 室 间 和 孔 
已 完全 阻塞 ， 所 以 还 需 做 对 侧 的 侧 脑室 造 
E (4-10; 室 间 和 孔 通畅 者 在 第 三 脑室 
前 下 部 可 见 充 至 缺损， 肿瘤 偏 后 者 可 使 导 


—69— 
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图 4-10 38, MARNA KConray 造影 
CA) IERLIR, DEREHLMERI, TERIOR Ws (B) 正 位 像 (双人 造影 )， 双 便 脑 室 不 对 称 性 扩大 ， 
第 三 脑 富 不 名 影 ，(C ) 侧 位 像 ， 侧 脑室 扩大 ， 第 三 脑室 不 显影 


水 管 上 口 梗阻 而 后 颅 上 不 显影 ; 如 导 水 管 通畅 则 可 见 导 水 管 及 第 四 脑室 均 向 后 移 位 、 变 
细 变 小 ， 如 果 单纯 看 造影 片 有 时 易 与 脑 干 肿瘤 相 混 清 (图 4 -11)。 

O AREE ”早年 对 于 颅 内 压 不 高 及 视力 尚好 者 采用 。 我 们 有 5 例 患 儿 行 气 脑 检 
查 。 造 影 表 现 主 要 为 视 交 叉 池 及 终 板 池 消失 ， 第 三 脑室 前 部 轻 度 抬 高 等 。 

(三 ) 脑 血 管 造影 对 中 线 肿瘤 脑 血 管 造 影 的 诊断 价值 不 如 脑室 造影 .但 也 有 -一定 参 
AGP MHL ©. Raimondi ? 利用 动脉 造影 大 脑 前 动脉 的 位 置 变化 来 反映 颅 咽 管 瘤 与 视 交 
又 的 相对 关系 。Hoffman 9 将 24 例 儿童 颅 咽 管 瘤 的 脑 血 管 造影 表现 分 成 三 组 A 组 : 


—n-— 
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图 4 -11 kuy, A a GE 
(A) 侧 位 , PRE A ESN eA, IE A CB iE, MNF ABER CC) MORE, NU REED OG E 


BOT 2D DKA BEREE RUE BAL: BAL. AC BAAN SD DKA, ER LIRE 3E 3h OCT S 
后 移 ，C 组 ， 大 脑 前 动脉 A , 段 无 明显 抬 高 但 基底 动脉 显著 后 移 。 他 认为 这 三 组 征象 与 肿 
瘤 位 置 有 关 ， 肿 瘤 位 于 鞍 内 或 稍 向 鞍 上 延伸 者 ， 动 脉 造影 多 表现 为 A 组 ， 肿瘤 位 于 视 交 
又 前 两 侧 视神经 之 间 者 ， 多 为 B 组 动脉 造影 像 ， 当 肿瘤 后 延 ， 将 视 交叉 向 前 推移 成 前 置 
型 视 交 又 ， 其 动脉 造影 像 为 C 组 。 此 外 ， 将 动脉 造影 片 与 CT 表现 相 比 较 时 还 发 现 , 小 肿 
fil (直径 1 ~ 2cm) 时 以 C 组 表现 多 〈 9 /12 例 )， 亦 可 表现 为 B 组 特点 〈 3 /12 例 ); 而 
肿瘤 较 大 时 〈 直 径 > 3cm ) 可 出 现 B 或 C 组 征象 。 他 认为 脑 动脉 造影 结合 CT 所 见 对 指 
导 手 术 入 路 的 选择 上 优 于 利用 脑室 造影 或 CT 影像 。 
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n, MARREK 

作 脑 室 穿刺 时 偶 可 误 入 讲 腔 ， 这 时 可 抽出 
于 液 并 注入 少量 空气 ， 变 换 体位 可 使 肿瘤 显 出 
其 范围 和 大 小 。 

五 、 化 验 室 检 查 

本 组 做 脑室 或 椎 管 测 压 及 脑 背 液 化 验 者 
69 例 ， 其 中 显示 颅 内 压 增 高 者 62 例 ; 脑室 液 
RUMOR HUI d FLUTE EE 9 例 (14 一 
172/mm3)， 蛋 白 定量 增高 者 20 例 (28.990; 
最 高 者 102mg % CIA AD + 脑室 液 中 胆固醇 检 
查 阳性 者 4 例 。 

测定 儿童 肾上腺 皮质 和 甲状 腺 的 功能 可 了 
解 垂体 或 下 视 丘 功能 状态 。 我 们 作 基础 代谢 率 
检查 13 例 ， 其 中 下 降 者 6 例 (- 8 ~ - 22%); 
32 例 做 了 糖 耐 量 检查 , 其 中 15 例 显示 曲线 低 平 ， 
53 例 做 了 血液 嗜 酸 细胞 计数 , 其 中 32 例 有 升 高 ; 
近年 来 国外 及 国内 某 些 医 院 通过 测定 生长 激素 





图 4 -12 女 5 岁 ,巨大 多 房 性 颅 
咽 管 瘤 CT 平 扫 ， 肿 瘤 向 额 部 发 
展 ， 中 间 有 钙化 


的 水 平 来 了 解 下 视 丘 功能 状态 ， 另 有 报道 颅 咽 管 瘤 特 别 是 釉质 细胞 型 可 检测 到 S - 1003€ 
白 ， 正 常 S -100 蛋 白 是 存在 于 星 形 细胞 中 的 一 种 酸性 蛋白 ， 尽 管 目前 对 这 种 S 1008 4 
MEREMEHI WOE, (DT CC ARRA AIR JR PEL NS GS. JESE RT FEMME 
RE, 发 展 过 程 中 有 潜在 的 尚未 被 人 们 所 认识 的 作用 40。 此 外 ， 流 式 细胞 计 (FCMS) 





图 4 -13 410R, PEAR 
CT 增强 扫描 ， 肿 瘤 呈 结 节 状 , 明 
显 强化 ， 突 向 前 颅 止 底 


-—n- 





图 4-14 女 5 岁 , 实 性 颅 咽 管 瘤 

CT 增强 扫描 ， 肿 痢 均 一 强化 ,向 

第 三 脑室 发 展 并 突入 侧 脑室 将 双 
额 角 分 开 








图 4 -15 8143, AR ECT H3 


CA) FH, MBA, ESE, 
(B) 增强 扫描 , 肿瘤 突 向 第 三 脑室 , 呈 环 状 强 
CC) 冠状 重建 , 鞍 上 区 可 见 斑点 状 钙化 
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对 肿瘤 DNA 倍 性 分 析 亦 可 望 对 肿瘤 的 生长 特点 及 预后 提供 依据 , 这 无 疑 对 颅 咽 管 瘤 的 诊 
断 有 很 大 帮助 。 

六 、CT 检 查 

肿瘤 常 位 于 烤 上 ， 充 填 鞍 上 池 ， 抬 高 甚至 突入 第 三 脑室 ， 亦 可 局 限于 或 累及 鞍 内 ， 
而 侵犯 鞍 旁 海 编 窦 或 向 下 累及 蝶 罕 者 其 为 罕见 ， 不 乏 见 到 向 后 颅 凹 桥 脑 前 方 突入 斜坡 和 
脑 二 之 间 的 病例 。CT 平 扫 多 数 为 事 性 病变 ， 低 密度 ，CT 值 为 - 40~10H ， 礁 壁 为 等 密 
度 或 稍 高 密度 ， 可 在 周围 脑 池 或 脑室 衬托 下 显示 ， 病 灶 边 界 清楚 ， 呈 圆 形 或 卵 圆 形 ， 部 
份 肿 瘤 可 旦 分 叶 状 ， 寺 内 蛋白 质 物质 含量 高 时 CT 值 略 高 , 可 达 20H 左 右 。 实 体 性 颅 咽 管 
瘤 呈 均一 高 或 等 密度 。 由 于 CT 
提高 了 肿瘤 钙化 的 检 出 率 ， 至 少 
92 ~ 95% 病 灶 有 钙化 。 讲 性 肿块 
讲 壁 呈 弧 形 钙 化 ， 实 体 性 肿瘤 为 
点 片 状 钙化 ,CT 增强 检查 肿瘤 实 
体 和 于 性 成 分 不 同 ， 可 出 现 强 化 
或 不 强化 ， 实 体 性 肿瘤 均一 强化 
ER, WR RAS BAH BAT 
状 强化 (图 4 -12，13，14，15， 
16，17)。 因 而 ， 儿 童 CT 扫描 所 
EERE, HAP 
Ree, MARAE S 
Wis 

七 、MRI 检 查 

RE AENG RF V EC ta 
RREN, 但 多 无 垂体 异常 信号, 
表现 为 垂体 受 压 变 小 ， 同 时 可 见 
有 视 交叉 移 位 。 当 然 ， 完 全 位 于 
园 内 的 颅 咽 管 瘤 多 无 法 识别 出 季 
体 ， 因 而 不 易 与 垂体 瘤 鉴 别 。 实 
体 性 肿瘤 表现 为 长 Ti MKT, E 
EMMEN RHR, 表现 复杂 : 
也 液化 坏死 和 蛋白 增高 者 为 稍 长 
Ti 和 长 Ta @ 液 化 胆固醇 结晶 为 
短 Ti 长 T。( 信 号 强度 多 高 于 脂 
Wo. @ 出 血 ( 亚 急性 或 慢性 出 
Ji) 表现 为 短 Ti 长 Tz， 信 号 强度 
多 低 于 脂肪 。 而 钙化 或 骨 化 则 为 
长 Ti 短 Tz。 总 的 讲 ，MRI 钙 化 显 图 4 -16 女 9 岁 ， 
示 束 低 于 CT。 因 而 儿童 MRI 扫 (D B. a anasini 
描 , RRA KR RR MEH, (BO MENM, MMR 


一 7 一 








(B) 


垂体 正常 或 仅 受 压 而 无 异常 信号 者 应 更 多 考 
虑 颅 咽 管 瘤 的 诊断 〈 图 4 -18，19，20)。 就 
颅 咽 管 瘤 而 言 , MRI 在 判断 肿瘤 起 源 部 位 、 
肿瘤 可 性 成 份 及 肿瘤 与 周围 正常 结构 关系 等 
方面 优 于 CT。 
【诊断 与 鉴别 诊断 】 

如 上 所 述 ， 儿 童 颅 咽 管 瘤 有 以 下 特点 
@ 颅 内 压 增高 较 多 见 ; CEE FUEREN 
RAL 儿童 肥 胖 及 矮小 ， 多 饮 多 尿 等 ); 
CRAM RARE RAB DH Ls Ose ee 
区 钙化 斑 的 发 生 率 在 80% 以 上 。 注 意 到 以 上 
情况 ， 大 多 数 病 例 的 诊断 并 不 困难 。 为 了 关 

Bios BISS EAEEREN 。” 断 其 部 位 和 肿瘤 范围 ， 可 根据 临床 表现 作 脑 

CTTH. HME K.XAGNBA.— 室 造影 或 脑 血管 造影 。 有 条 件 时 应 作 CT 及 

WEREERUME MRI 检查 ， 它 可 以 从 各 个 轴 面 的 扫描 来 明确 

颅 咽 管 瘤 的 范围 、 砷 性 或 实 性 ， 与 第 三 脑室 的 关系 及 脑 脊 液 通路 梗阻 的 程度 等 ， 为 手术 
入 路 的 选择 提供 了 科学 的 依据 。 在 有 条 件 的 医院 ， 神 经 内 分 沁 检 查 一 般 应 在 术 前 进行 
这 些 试验 不 仅 可 以 协助 诊断 ， 而 且 可 以 用 来 评价 颅 啊 管 瘤 患 儿 是否 存 在 内 分 泌 障碍 的 洪 
在 危险 性 。 因 为 不 恰当 的 术 中 和 术 后 处 理 可 以 引起 肾上腺 机 能 和 甲状 腺 机 能 的 进一步 减 
退 ， 应 用 大 剂量 的 类 于 苹 可 以 纠正 肾上腺 机 能 减退 ， 而 甲状 腺 机 能 减退 需 花 较 长 的 时 间 
才能 纠正 ， 如 果 择 期 手术 病人 有 甲状 腺 机 能 减退 的 临床 表现 ， 或 出 现 精神 淡 济 ， 在 术 前 
予以 纠正 比较 稳妥 。 








(AD (OD 
图 4 -18 男 12 岁 ， 颅 咽 管 瘤 MRI 的 Ti 像 ，(A ) 正中 矢 状 位 工 ， 可 权重 像 ， 肿 瘤 为 低 信号 ， 位 
TRARRE: (B) SEN. 肿瘤 压迫 第 三 脑室 前 下 部 
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这 里 需要 特别 强调 早期 诊 
断 的 重要 性 ， 就 诊 已 晚 的 病例 
可 大 大 影响 治疗 效果 ， 对 于 生 
长 及 发 育 明显 低 于 同年 龄 儿童 
者 应 拍 颅 骨 平 片 或 /和 CT 来 排 
除 本 病 。 

在 儿童 本 病 要 注意 与 下 列 
疾病 相 鉴 别 : 

(一 ) 蒜 上 生殖 细胞 瘤 (又 
称 鞍 部 异 位 松 果 体 瘤 ) ”本 病 
多 在 儿童 期 发 生 ， 但 发 病 率 与 
本 病 相 比 要 低 得 多 ， 首 发 症状 
几乎 皆 为 多 饮 多 尿 ， 烤 部 有 钙 
BERT. 

(二 ) 视神经 和 视 交叉 胶 
ER ”本 病 多 表现 为 单 侧 眼 球 
突出 ,一 侧 视力 视野 改变 明显 ， 
颅骨 X 线 平 片 可 见 一 侧 视神经 
和 孔 扩 大 ,可 有 “ 梨 形 ” 蝶 鞍 等 。 

(三 ) 第 三 脑室 前 部 胶 质 
AM BIA EM, 
BERDASAR, IAE SS 
不 规则 ， 多 为 毛细 胞 型 星 形 细 
LU 

(四 ) 颇 内 炎症 ”结核 性 
脑膜 炎 可 致 颅 底 有 钙化 班 ， 易 
误 为 颅 咽 管 瘤 的 钙化 班 ， 另 外 
颅 咽 管 瘤 囊 液 渗 出 也 可 引起 无 
菌 性 脑膜 炎 ，CT 检 查 可 有 助 
于 鉴别 。 

(CE) 脑 干 肿瘤 ”脑室 造 
影 在 有 些 颅 咽 管 瘤 的 病例 可 见 
导 水 管 及 第 四 脑室 明显 向 后 移 
位 (图 4 -21)， 是 因 肿瘤 压迫 
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图 4 -19 969, SIBTMIMRIEM 
CAD Tr BMRA, APM ERR AE ONE Ae, aay 
REM BAAS, (B) T; 权重 冠状 位 ,， HM = BE, 使 
双 侧 侧 脑室 底部 上 拍 


使 脑 干 向 后 移 位 所 致 若 行 椎 动脉 造影 可 见 基底 动脉 向 后 移 位 。 而 真正 脑 干 肿瘤 除 有 交 
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鉴别 。 
【治疗 】 
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CT 及 MRI 检查 可 明确 诊断 。 
BEER SE HERE MUR, duy T 
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图 4 20 9127, BURTHMEMRIZ T; 权重 像 
CAD RARI. A ELPA HE, RA SOK, E 


得 Ti 信号: CB) HR. MAIL Lie A. BAI BE BHF IF 


手术 治疗 仍 是 目前 儿童 颅 咽 管 瘤 的 主要 治疗 手段 ， 放疗 和 化 疗 主要 起 辅助 作用 ‘31。 
需 注意 的 是 儿童 颅 咽 管 瘤 术 前 术 后 常 有 明显 的 内 分 小 训 乱 ， 因而 手术 前 后 对 内 分 泌 代 谢 
素 乱 的 纠正 对 治疗 成 功 与 否 有 不 容 忽 视 的 作用 。 

一 、 手 术 治 疗 

自 Lews1910 年 率先 作 了 世界 上 第 1 例 颅 咽 管 瘤 手术 切除 至 今 ， 手术 效果 已 大 大 改 


—n- 





4-21 93103, ORTU RE Conrayi IE, ap LS 
水 管 变 细 ， 第 四 脑室 后 移 ， 类 似 脑 干 肿 痊 


善 ， 但 时 至 今日 ， 关 于 手术 切除 肿瘤 的 程度 仍 存在 较 大 争议 。 肿 瘤 全 切除 得 到 部 份 神经 
Sb FB AEB NER OD, 其 理由 是 现代 术 前 、 术 后 激素 的 替代 治疗 降低 了 术 中 、 术 后 
垂体 功能 低下 的 危险 性 ， 从 而 使 手术 死亡 率 大 大 降低 ， 加 之 现代 肿 装 精细 定位 诊断 技术 
和 显 微 手 术 的 临床 应 用 ， 也 使 手术 全 切除 肿 疙 成 为 可 能 。 另 有 相当 部 份 作者 26、s8、t2.t) 
认为 颅 啊 管 瘤 与 周围 重要 结构 ， 如 视 丘 下 部 、 颈 内 动脉 及 视 交叉 等 有 不 同 程度 的 粘连 ， 
过 份 要 求 手术 全 切除 会 造成 严重 的 视 丘 下 部 损伤 ， 因 而 以 部 份 切除 肿 装 后 行 术 后 放疗 较 
为 理想 。 

Matson “5 认为 儿童 颅 咽 管 瘤 易于 术 后 复发 ， 而 且 复 发 后 再 次 手术 的 们 发 症 出 现 率 
及 严重 程度 均 较 第 一 次 手术 为 高 ， 因 而 他 主张 尽 可 能 彻底 地 切除 肿瘤 。 在 他 报告 的 一 组 
57 例 颅 咽 管 瘤 病 儿 中 46 例 进行 了 全 切 ， 全 切 率 达 80.7%， 其 手术 死亡 率 为 0 RE 
Katz CUP 在 复习 Matson 病例 时 发 现实 际 上 只 有 34 例 病 儿 作 到 了 全 切除 (59.7%), 在 对 这 
34 例 病 儿 的 随访 中 发 现 9 例 复发 ， 其 中 6 例 在 术 后 1 个 月 内 复发 ， 3 MERE 一 4 二 
年 内 复发 ， 另 有 3 例 死 于 内 分 小 障碍 ， 尸 检 未 发 现 肿瘤 ， 其 余 22 例 术 后 10 年 均 存活 且 无 
症状 。 这 结果 不 仅 在 当时 ， 即 使 在 今天 也 是 疗效 较 好 的 一 组 病例 。 

Hoffman“ 引 对 儿童 颇 曙 管 瘤 的 手术 全 切除 也 持 积极 态度 ， 在 他 报告 的 48 例 儿童 病 
例 中 全 切除 17 例 ， 全 切除 率 为 35.4%，16 例 行宫 液 吸 除 ， 另 15 例 次 全 切除 肿瘤， 随访 发 
现 16 例 于 液 吸 除 者 均 复发 ， 次 全 切除 15 例 中 6 例 复 发 ， 复 发 率 达 40%， 而 全 切除 肿瘤 的 
17 例 中 15 例 存活 无 复发 ， 仅 存在 不 同 程度 内 分 泌 障 碍 ， 总 的 死亡 率 (包括 手术 及 随访 的 
死亡 者 ) 统计 发 现 全 切除 组 .次 全 切除 组 及 夺 液 吸 除 组 分 别 为 11.8%、13.3% 和 62.4%。 
在 Hoffman “组 48 例 病人 中 8 TEM ER, FER MB RK MHZ, Hoffman's 
1985 年 报告 的 利用 显 微 手 术 治 疗 儿童 颅 咽 管 瘤 ， 在 不 增加 手术 死亡 率 的 基础 上 使 手术 全 
切 率 达 65%， 是 近 儿 年 文献 报告 中 全 切除 率 较 高 的 一 组 病例 。 此 外 ，Hoffman OD BX 
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MAER AE ULP UO SE THERE MET EUF HR: 他 手术 中 发 现 颅 咽 管 瘤 与 灰 结 节 、 第 三 脑室 
底 的 一 小 部 份 粘连 较 紧 ， 而 在 其 他 部 份 肿瘤 表面 尚 有 脑膜 覆盖 ,与 视 丘 下 部 的 其 余部 份 、 
颇 底 动脉 环 和 脑 干 完全 游离 ， 与 视神经 、 视 交叉 及 视 东 也 容易 剥离 下 来 (以 前 曾 做 过 手 
术 而 粘连 较 多 者 除外 ); 多 作者 对 未 及 手术 很 快 死亡 的 2 MILEAR ERMAT P R, 发 现 
肿瘤 包 膜 与 脑 干 和 基底 动脉 无 粘连 ， 与 视 路 结构 和 颈 内 动脉 可 以 分 离 ， 仅 与 灰 结 节 部 份 
粘连 。 

上 述 二 组 病例 的 报告 结果 是 令 人 满意 的 ， 但 仍 有 许多 作者 26， m on im m 认为 尽管 
颅 咽 管 痪 的 全 切除 疗效 较 好 ， 但 在 多 数 情况 下 几乎 是 不 可 能 的 ， 有 时 甚至 是 有 害 的 。 什 
得 提出 的 是 ，20 年 后 与 Matson 同 一 医院 的 Shillito P 在 阐述 他 个 人 经 验 时 更 倾向 于 部 份 
切除 加 术 后 放疗 。 他 在 随访 Matson 组 病人 后 指出 ， 第 一 次 手术 全 切除 的 远 期 成 功率 为 
55%， 而 第 二 次 手术 仅 为 17%。 因 而 他 认为 第 一 次 手术 只 有 在 确认 肿瘤 未 侵犯 脑 组 织 时 
十 可 行 全 切除 ， 而 对 复发 病例 以 放疗 为 佳 ， 对 复发 赛 性 病灶 他 主张 在 X 线 导向 针 吸 压 液 
后 放疗 。Mori o 也 持 同 样 观点 。 

颅 咽 管 瘤 手术 是 否 能 够 全 切除 主要 与 肿瘤 和 周围 结构 的 粘连 程度 有 关 ， 其 中 尤 以 与 
视 丘 下 部 的 粘连 最 为 重要 。Slooff C 等 的 观察 发 现 ， 肿 瘤 有 乳头 状 突起 伸 入 到 脑 组 织 
中 ， 外 被 胶 质 增 生 层 ， 这 种 浸润 可 伸 入 视 丘 下 部 等 结构 的 脑 实质 内 5~6 mm, 是 造成 粘 
连 的 组 织 学 基础 。Bruce Co 也 强调 肿瘤 与 视 丘 下 部 间 无 明显 分 界 ， 过 去 认为 沿 胶 质 增 
生 带 分 离 粘 连 的 作法 是 不 可 行 的 。Swett'es 还 发 现 瘤 体 与 视 丘 下 部 的 粘连 范围 远 较 早年 
观察 的 要 大 。Slooff 7 认为 肿瘤 与 大 血管 和 视 路 结构 的 粘连 也 是 妨碍 肿瘤 全 切除 的 重要 
WI, Hoffman ,15 也 认为 尽管 大 部 份 肿 儿 在 吸 除 压 液 后 可 与 视 交叉 分 离 , 但 也 有 例外 。 
而 且 有 少 部 份 病 儿 ， 肿 瘤 与 颈 内 动脉 有 相对 紧密 的 粘连 。 术 中 应 也 适当 的 残留 ， 以 防 千 
成 术 中 大 出 血 。 

Trippi (6 总结 认 为 对 前 置 型 视 交叉 〈Prefixed Optic Chiasm), 肿瘤 突入 第 三 脑 
室 底 ， 与 视 丘 下 部 明显 粘连 及 肿瘤 突入 单 或 双 便桥 叶 者 无 需 揭 强 全 切 。Raimondi «nik 
为 肿瘤 高 度 钙 化 ， 特 别 是 钙化 与 大 血管 关系 密切 者 ， 肿 瘤 位 于 视 交叉 后 者 及 肿瘤 较 大 估 
计 与 视 丘 下 部 有 明显 粘连 者 ， 均 应 部 份 切除 肿瘤 ， 输 以 术 后 放疗 。 

基于 上 述 理由 ,. 儿童 颅 咽 管 瘤 的 手术 全 切 率 目前 报告 在 12.5 ~58% 之 间 ， 有 相当 的 
差异 。 这 种 差异 反映 了 目前 对 颅 咽 管 瘤 治疗 原则 上 尚未 统一 1、 10. Shillito ve" 的 看 法 
对 选择 儿童 颅 咽 管 瘤 的 治疗 方式 有 很 大 意义 ， 他 认为 ,评价 颅 咽 管 瘤 的 手术 结果 应 看 病 
人 的 术 后 状态 ， 以 术 后 严重 借 发 症 来 换取 肿瘤 全 切 是 不 足 取 的 ， 因 为 部 份 切除 肿瘤 辅 以 
术 后 放疗 的 效果 是 令 人 满意 的 。 表 4 - 5 所 示 为 不 同 作者 报告 的 手术 治疗 结果 。 

为 保证 手术 的 顺利 ,尽量 避免 或 减少 对 视 丘 下 部 的 损伤 , 术 前 应 了 解 几 个 问题 :四 肿 
交 与 视 交叉 的 相对 位 置 关 系 ， 四 肿瘤 与 第 三 脑室 的 关系 ， 即 室 间 和 孔 与 中 脑 导 水 管 是 否 通 
畅 ， 沪 肿瘤 与 颅 底 威 利 氏 《Willis) 动脉 环 的 关系 ， 特 别 是 与 前 交通 动脉 和 大 脑 前 动脉 
的 关系 。 这 些 对 手术 入 路 的 选择 是 至 关 重 要 的 。 

版 咽 管 瘤 的 手术 治疗 目的 在 于 解除 脑 峭 液 循环 楼 阻 所 致 的 颅 内 压 增高 和 ,或 解除 肿 
瘤 让 近视 神经 及 视 交叉 所 致 的 视力 视野 障碍 。 一 般 手 术 对 改善 内 分 泌 功 能 紊乱 的 帮助 
不 大 3D。 

现 将 我 们 常用 的 手术 入 路 及 方法 介绍 如 下 。 
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表 4-5 HOHEHTORIGSX 








肿瘤 全 切除 BISOUS 手术 + 放疗 
例 数 5 gui % 例 数 % 
Kramer (1968) 13° 85 
ntt 79 
Svolos (1969) 25 36 53 13 
Bloom (1975) 59 76 (54) 
33 61《〈10 年 ) 
Katz (1975) 3 SB 
Hoffman (1977) 17° 88 
Raimondi (1980) 8° 88 (5 年 ) 4* 50 (5 年 ) 12° 88 (55) 
40° 50 C104) ae 50 (108) 9 44 (10 年 》 


。 为 儿童 病例 ，。。 为 成 人 病例 ， 余 为 全 年 龄 组 ( 引 自 :Cohen 1984) 

(C) MREFA 仅 用 于 危重 病人 的 抢救 或 行 脑室 造影 时 误 入 误 腔 。 可 经 增 宽 的 
颅 缝 抽 吸 肿瘤 的 囊 液 ， 但 每 次 穿刺 抽出 的 硒 液 量 不 宜 过 多 ， 速 度 不 宜 过 快 ， 以 免 引 起 视 
丘 下 部 进一步 损害 。 如 穿刺 进入 囊 腔 ， 可 吸取 部 份 赛 液 ， 同 时 注入 放射 性 同位 素 行内 
照射 疗法 。 立 体 定向 作 囊 腔 穿刺 的 方法 ， 近 来 我 们 也 已 开展 ， 这 样 可 避免 开 颅 手术 。 

CL) 侧 脑室 - 杭 大 池 分 流 术 ”此 术 式 只 能 解除 脑 贿 液 循环 梗阻 ， 由 于 颅 曙 管 净 生 长 
缓慢 ， 部 份 患 儿 可 望 在 相当 一 段 时 间 内 缓解 症状 ， 为 放疗 争取 了 时 间 ， 国 外 在 50 ~60 年 
代 ， 曾 将 其 视 为 颅 咽 管 瘙 的 最 佳 手术 方案 O, 但 近 20 年 来 随手 术 技 术 及 器 械 的 发 展 已 
渐渐 减少 了 其 应 用 范围 。 我 们 很 少 采 用 此 种 手术 方法 ， 仅 2 例 有 术 后 颅 内 压 增高 者 应 用 
此 术 式 。 和 需 注 意 的 是 ， 对 有 室 间 孔 梗阻 的 病例 ， 应 行 双 侧 分 流 手术 才能 真正 缓解 颅 内 压 
增高 ， 否 则 会 引起 中 线 移 位 而 带 来 的 危险 。 

CE) 肿瘤 切除 术 ”我们 认为 手术 切除 肿 疙 是 较 好 的 治疗 方法 ,手术 入 路 的 选择 取决 
于 肿瘤 的 大 小 、 生 长 方向 及 与 脑室 系统 的 关系 。Raimondi 09 在 陈述 手术 方法 时 指出 ， 
也 对 肿瘤 较 小 ， 相 对 局 限于 鞍 上 者 ,最 好 选用 库 点 入 路 ,应 用 手术 显微镜 进行 手术 ， 色 肿 
装 位 于 视 交 叉 之 前 时 ， 额 底 入 路 可 充分 暴露 肿 壮 ， 利 于 肿瘤 的 手术 切除 ， 回 高 度 钙化 的 
肿 痪 ， 尤 其 是 钙化 与 周围 结构 关系 密切 ， 似 有 粘连 者 ， 不 必 过 分 强求 肿瘤 全 切 ， 以 免 造 
成 周围 结构 ， 尤 其 是 视 丘 下 部 的 损伤 图 对 视 交 又 后 型 和 tes formes geantes 型 肿瘤 手 
术 务必 小 心 ， 不 必 全 切 ， 回 对 肿瘤 完全 阻塞 基底 池 和 经 抽 吸 肿瘤 麦 液 后 ， 历 壁 无 明显 塌 
陷 或 大 的 钙化 性 肿瘤 侵入 视 丘 下 部 ， 而 且 脑 状 液 分 流 术 和 放疗 均 不 能 改善 症状 者 ， 可 和 否 
手术 应 慎重 ， 因 为 这 类 病人 手术 效果 常 不 理想 ， 而 且 术 后 借 发 症 多 数 较为 严重 。 

我 们 临床 较为 常用 的 手术 入 路 包括 : 

1. 额 部 经 侧 脑 室 入 路 ， 适 用 于 肿瘤 己 梗 阻 室 间 孔 者 。 通 常 做 发 际 内 冠状 切口 ， 右 额 
肯 加 开 颅 ， 额 中 加 先 用 脑 针 穿刺 证 实 侧室 额 角 的 位 置 及 深度 ,然后 沿 穿刺 点 作 皮 质 切 开 ， 
可 切除 2 cm 直径 的 脑 组 织 直达 侧 脑 室 〈 即 皮质 造 癌 术 )， 首先 在 侧 脑 室 体 部 用 棉 片 堵塞 
SULA PA MRA. BRET A SRE BOW Kia), HPA NRH 
FDEAESCEIBXE. H185 RF te RE RE LE BA AT ALIS GE CUIRE RC, 
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dii Gg AE cp ap OLA ERS IB a TER RE a. 以 免 化 学 性 刺激 引起 无 菌 性 
脑膜 炎 。 如 暴露 不 好 ， 可 将 室 间 和 孔 前 缘 切 开 5 mm, APMRRABSMEN, HR F 
或 在 手术 显微镜 下 分 块 切 除 肿瘤 ， 注 意 在 肿瘤 前 下 方 为 视 丘 下 部 ， 如 粘连 紧密 可 残留 少 
许 ， 勉 强行 肿瘤 全 切除 会 造成 视 丘 下 部 损伤 而 引起 严重 后 果 ， 关 颅 前 将 脑室 内 用 大 量 生 
理 盐水 冲洗 ， 来 清除 脑室 液 中 残留 的 胆固醇 结晶 。 顺 便 做 透明 隔 穿 通 〈 直 径 lcm ), 使 
双 侧 脑室 相交 通 ， 这 样 当 肿 瘤 复发 或 室 间 孔 粘连 时 作 单 侧 的 侧 脑 室 - 腹 腔 分 流 术 CV -P 
分 流 )， 即 可 达到 降低 颅 内 压 之 目的 。 脑 室 中 可 放置 硅胶 管 或 8 号 导 尿 管 接 脑室 外 引流 ， 
通常 放置 1 ~ 3 天 ， 排 出 血性 脑室 液 来 减轻 术 后 发 烧 等 反应 。 

2. 经 终 板 入 路 : 适应 于 肿瘤 突入 第 三 脑室 内 而 未 梗阻 室 间 孔 者 ， 如 视 交 叉 前 置 型 则 
这 种 入 路 更 为 方便 ， 采 用 的 皮肤 切口 同上 ， 但 从 额 底 入 路 暴露 视 交 叉 ， 在 其 后 上 方 可 见 
终 板 ， 切 开 终 板 即 可 见 肿 瘤 前 下 缘 ， 亦 先 做 肿瘤 穿刺 抽取 赛 液 ， 然 后 分 块 切 除 肿瘤 。 

3. 额 底 入 路 ， 这 是 一 种 传统 的 手术 入 路 ， 适 应 于 肿瘤 局 限于 鞍 上 者 ， 我 们 通常 用 额 
BNP, EIER BT] 1 cm 处 横行 切 开 硬 脑膜 ， 先 吸 除 侧 裂 池 的 脑脊液 ， 使 额 叶 很 好 
地 塌陷 。 然 后 由 前 颅 思 底 部 抬 起 额 叶 ， 在 双 侧 视神经 之 间 可 见 肿瘤 。 我 们 对 此 类 肿瘤 力 
争 做 到 全 切除 或 近 全 切除 ， 如 采用 显 微 手 术 则 成 功率 更 高 ， 手 术 后 使 双 侧 神 经 和 视 交 叉 
得 到 充分 减 压 ， 肿 瘤 切除 后 常 可 见 受 压 向 后 移 位 的 垂体 柄 。 因 垂体 柄 对 恢复 正常 的 垂体 
功能 至 关 重 要 ， 故 要 小 心 保护 。 

4. 额 矣 入 路 ， 又 称 姻 点 入 路 ， 这 是 近 凡 年 来 国外 较 推崇 的 手术 入 路 ,适用 于 肿瘤 向 
较 上 、 数 旁 、 鞍 后 甚至 突入 第 三 脑室 者 ， 尤 以 视 交叉 前 置 型 时 更 为 优越 。 通 常用 额 矣 部 
骨 拆 开 鼎 ， 先 将 侧 裂 分 开 后 ， 应 用 手术 显微镜 剥离 肿 准 与 周围 结构 的 粘连 ， 在 颈 内 动脉 
和 视神经 之 间 分 块 切除 肿瘤 。 

本 组 332 例 治疗 结果 如 表 4 -6 ， 全 切除 12 例 ， 全 切 率 3.6%, 手术 死亡 率 25%， 近 全 
切除 21 例 ， 手 术 死亡 率 23.8%;， 肿瘤 大 部 切除 107 例 ， 手 术 死 亡 率 为 7.4%， 肿瘤 部 份 切 
除 或 活检 174 例 ， 手 术 死亡 率 为 5.8%; 总 的 手术 死亡 率 为 8.1%。 经 分 析 可 看 出 种 交 全 切 
除 者 手术 死亡 率 高 达 1/4, 肿瘤 位 于 第 三 脑室 者 手术 死亡 率 为 9.1%, 而 位 于 蒂 上 者 手术 死 
亡 率 为 5.9%%， 位 于 其 他 部 位 者 手术 死亡 率 为 10.7%。 肿 瘤 全 切除 者 损伤 视 丘 下 部 的 机 会 
最 大 ， 故 手术 死亡 率 明 显 高 于 鞍 上 者 。 其 他 部 位 者 往往 是 肿瘤 自 鞍 部 突入 额 叶 、 杜 叶 或 
后 颅 凹 ， 肿 瘤 体积 巨大 ， 故 手术 死亡 率 最 高 。 

表 4-6 儿童 据 咽 管 故 的 治疗 方法 及 近期 疗效 (332 例 ) 


肿瘤 部 位 全 切除 KEUR ”大 部 切除 部 份 切除 ”活检 V RERUM 合计 





第 三 脑室 2 mayer 775) 89 6) 1a) 100) 186017) 
E 上 0G) RA) 22(2) 631) 4 7 1187) 
其 fhe 0 2 8(1) 15(2) 2 1 28( 3) 
合 计 D 21(5) 107(8) 167(9) 71 181) 332027) 

“包括 肿 病 向 鞍 后 、 芒 旁 、 前 颅 四 或 额 叶 RRE 

tC 内 为 术 后 1 月 内 死亡 例 数 

我 们 认为 手术 的 原则 是 在 降低 手术 死亡 率 的 前 提 下 ， 提 高 肿瘤 全 切除 率 。 肿 瘤 位 于 
蒂 上 者 ， 在 手术 显微镜 下 作 到 肿瘤 全 切除 或 近 全 切除 的 可 能 性 较 大 ， 术 中 特别 应 注意 
保护 垂体 柄 。 对 肿瘤 自 烤 上 突入 第 三 脑室 者 , 要 做 到 肿瘤 全 切除 往往 十 分 困难 ， 尤 其 肿瘤 
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实体 部 份 在 视 丘 下 部 体积 较 大 ,如 勉强 剥离 则 术 后 视 丘 下 部 损害 症状 的 发 生 常 难以 避免 ， 
对 此 种 情况 ， 我 们 多 数 仅仅 能 做 到 肿瘤 近 全 切除 或 大 部 切除 ， 即 在 与 视 丘 下 部 粘连 较 紧 
处 可 残留 少许 肿瘤 ， 术 后 再 进行 放射 治疗 。 国外 也 仅 有 少数 作者 做 到 较 高 的 全 切 率 和 较 
低 的 手术 死亡 率 ， 这 方面 的 经 验 还 需 今 后 不 断 摸索 。 

(RD 术 后 借 发 症 及 其 处 理 在 总 论 中 已 提 到 ,而 在 此 我 们 对 其 中 最 常见 的 两 个 加 以 
强调 。 

1. 视 丘 下 部 损害 ， 颅 咽 管 瘤 术 后 最 常见 同时 也 是 最 严重 的 供 发 症 是 视 丘 下 部 损 
déc um as n. 59, Matson “5) 认 为 儿童 颅 咽 管 瘤 术 后 远 期 死亡 多 为 肿瘤 复发 所 致 
而 近期 死亡 的 直接 或 间接 原因 均 与 视 丘 下 部 损伤 有 关 ， 并 将 其 统 归于 术 后 高 渗 性 综合 征 
(postoperative hyperosmolality syndrome)。 颅 咽 管 瘤 几 乎 毫 无 例外 地 与 视 丘 下 部 有 
不 同 程度 的 粘连 “4 。 因 而 在 肿瘤 切除 甚至 术 中 抽 吸 讲 液 的 速度 过 快 ， 均 可 因 对 视 丘 下 
部 的 牵 拉 造成 损伤 。 严 重 者 术 中 即 可 出 现 ， 有 时 术 后 拔除 气管 插 管 时 即 吸出 大 量 咖啡 样 
液体 。 

术 后 约 50% 以 上 病 儿 发 生 内 分 泌 ARM DE HK BL ©, 而 Matson C 统计 87% 的 病 
儿 术 后 科 体 激素 水 平 下 降 。 本 组 332 例 中 ， 术 后 出 现 不 同 程度 视 丘 下 部 损害 者 63 例 , 其 中 
27 例 死亡 (42.8%%)， 视 丘 下 部 损害 总 发 生 率 为 18.9%， 而 术 后 出 现 较 严重 的 视 丘 下 部 损 
害 者 死亡 率 高 达 90% 以 上 。 

主要 临床 表现 包括 尿 崩 症 及 水 电解 质 平衡 素 乱 、 中 枢 性 高 热 C40 — 42°C) 或 体温 不 
H (35C 左 右 )， 对 各 种 升 压 药 不 敏感 的 顽固 性 休克 ， 昏 迷 以 及 急性 消化 道 出 血 等 。 这 些 
症状 一 旦 出 现 ， 死 亡 率 极 高 ， 因 而 如 何 避免 和 预防 这 类 借 发 症 的 出 现 以 及 积极 的 治疗 ， 
与 手术 本 身 是否 成 功 有 同等 重要 的 意义 。 积 极 的 预防 和 治疗 包括 二 个 方面 第 一 ， 了 解 
术 前 病 儿 的 视 丘 下 部 -垂体 功能 状态 , 包括 动态 测定 术 前 尿 比重 ， 尿 渗透 压 及 24 小 时 尿 量 
以 了 解 病 儿 有 无 尿 崩 症 及 其 程度 。 术 前 测定 血尿 皮质 醇 、 甲状 腺 素 和 促 甲状 腺 素 (TSH) 
及 其 他 垂体 激素 水 平 ， 了 解 有 无 水 电解 质 平衡 紊乱 ， 术 前 基础 代谢 率 BMR) 等 测定 对 
了 解 垂体 功能 亦 有 帮助 。 当 术 前 存在 上 述 情况 时 ,应 积极 予以 纠正 ， 如 补充 水 和 电解 质 ， 
必要 时 应 用 垂体 后 叶 素 。 补 充 甲 状 腺 素 以 纠正 继 发 性 甲状 腺 功能 低下 。 术 前 、 术 中 及 术 
后 应 用 皮质 激素 ， 对 术 后 功能 状态 的 维持 至 关 重要 ， 补 充 激素 应 在 术 前 至 少 2 ~ 3 RF 
始 ， 地 塞 米 松 0.2mg/kg， 维 持 量 是 0.1mg/kg， 每 6 小 时 1 次 。 术 中 及 术 后 继续 应 用 ， 
但 为 防止 激素 供 发 症 〈 感 染 、 消 化 道 出 血 等 )， 应 在 术 后 第 3 ~ 4 天 逐渐 减 至 维持 量 ,并 
在 2 周 后 逐步 停 用 。 尿 崩 症 多 在 术 后 24 ~ 48 小 时 出 现 ， 治 疗 可 用 补水 限 钠 或 应 用 乖 体 后 
叶 素 治疗 。 术 后 甲状 腺 功能 低下 可 加 用 甲状 腺 素 〈thyroid )， 青 春 期 儿童 应 评价 性 激素 
水 平 并 酌情 予以 补充 452"。 对 中 枢 性 高 热 的 处 理 主要 是 物理 降温 ， 对 循环 衰竭 的 处 理 可 应 
用 大 量 肾 上 腺 皮质 激素 。 第 二 ， 术 中 操作 尽量 轻柔 ， 减 少 牵 拉 视 丘 下 部 ， 注 意 保护 垂体 
柄 。 当 肿瘤 与 视 丘 下 部 粘连 紧密 时 不 可 勉强 剥离 或 切除 。 

2. 颅 咽 管 瘤 术 后 发 生 无 菌 性 脑膜 炎 ， 主 要 是 因 肿 瘤 春 内 容 物 溢出 刺激 室 管 腊 或 脑 
膜 所 致 ， 故 手术 中 对 春 性 肿瘤 囊 壁 应 尽 可 能 地 切除 多 些 ， 用 大 量 生 理 盐水 对 残存 瘤 腔 进 
行 冲洗 ， 术 后 反复 多 次 腰 穿 放 液 等 措施 ， 对 预防 和 治疗 无 菌 性 脑膜 炎 是 十 分 重要 的 。 

二 、 放 射 治疗 

颅 咽 管 瘤 的 术 后 放疗 的 效果 评价 早年 争议 较 大 ， 一 方面 认为 颅 咽 管 瘤 分 化 良好 ， 且 
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多 为 于 性 病灶 ， 放 疗 很 少 有 治疗 作用 “55 ©. MAAFANA SURE UT RRL 
皮 细胞 ， 应 对 放射 线 有 一 定 敏感 性 (2 veo, 

目前 多 数 作者 “2 m i sh 5250 认为 颅 咽 管 瘤 术 后 放疗 在 延长 病人 生存 期 和 延缓 复 
发 方面 有 一 定 作用 。 而 儿童 颅 咽 管 瘤 放疗 效果 优 于 成 人 ‘5%。 近 年 来 放疗 日 益 受 到 重视 与 
下 述 因素 有 关 : 外 颅 咽 管 瘤 由 于 位 置 深 在 全 切 率 低 , 需 有 种 治疗 方法 来 降低 复发 率 ; OW 
性 肿瘤 占 大 多 数 ， 从 而 为 肿瘤 内 照射 提供 了 方便 ，@ 临 床 实践 也 证 实 术 后 放疗 是 有 效 的 
治疗 手段 之 一 。 

(—) HARARY EARNE E Mu) RI CP) RAEAN ETT 
放疗 的 一 种 方法 ， 我 们 用 WARA A US TETTE ER BB) EAA LB. FO 
WER Be BRP RR FERRE RE ES B0 Jj TR SCENE RT HRE 状 
载体 植 入 瘤 组 织 内 。 注 入 方法 有 : 

1. 经 皮 穿刺 法 : 多 用 于 复发 性 肿瘤 ， 一 般 经 第 一 次 手术 的 颅骨 钻 孔 处 用 长 针头 经 皮 
向 肿瘤 方向 穿刺 。 如 为 原 发 性 肿瘤 则 需 先 钻 骨 孔 ， 然 后 穿刺 肿瘤 ， 在 抽出 肿瘤 囊 液 后 ， 
立即 注入 同位 素 。 

2. 开 颅 手术 法 ， 对 原 发 和 复发 肿瘤 均 可 采用 ， 暴 露 后 直 视 下 穿刺 肿瘤 ， 抽 出 赛 液 并 
注入 同位 素 悬 胶 液 。 

采用 组 织 内 放射 治疗 的 主要 优点 在 于 可 加 强 对 肿瘤 的 治疗 效果 ， 同 时 减少 对 周围 脑 
组 织 的 放射 性 损害 。 这 种 方法 除 要 求 同 位 素 制剂 化 学 性 质 稳定 ， 便 于 消毒 处 理 及 无 毒性 
外 ， 还 应 具备 下 列 条 件 ，Q@ 产 生 纯 B 射线 ， 名 不 能 穿 透 肿瘤 壁 扩散 至 周围 组 织 和 血液 中 
去 ， 轿 在 肿瘤 内 分 人 均匀 ，@ 放 射 性 半 训 期 不 宜 过 长 ， 一 般 不 超过 两 周 。 此 外 ， 向 肿瘤 
络 腔 内 注入 同位 素 时 应 尽量 减少 对 塞 壁 的 损伤 ， 避 免 其 外 溢 ， 这 一 点 在 开 颅 直 视 下 操作 
或 行 立体 定向 手术 较为 可 靠 。 开 颅 注入 同位 素 后 可 用 小 棉 片 或 止血 明胶 海绵 轻 轻 压迫 穿 
刺 孔 ， 使 其 封闭 。 如 果 经 侧 脑室 入 路 ， 最 好 不 要 经 室 间 孔 肿瘤 暴露 之 部 位 直接 穿刺 ， 应 
在 室 间 孔 稍 偏 前 方 经 透明 隔 或 脑室 内 下 壁 向 肿瘤 毒 腔 穿刺 ， 因 为 多 数 突 向 第 三 脑室 内 的 
肿 奖 于 壁 甚 薄 ， 极 易 破损 ， 穿 刺 后 针 孔 难于 自行 封闭 。 另 外 ， 为 了 防止 放射 性 污染 ， 应 
在 注入 同位 素 以 前 做 好 止血 工作 。 经 侧 脑 室 入 路 者 ， 术 后 最 好 不 放 脑室 外 引流 ， 故 止血 
更 需 彻底 。 

注入 同位 素 之 体积 和 放射 剂量 应 根据 肿瘤 硒 腔 大 小 决定 ,一 般 主 张 放射 剂量 为 4mCi 
〈 毫 居 里 )。 注 入 同位 素 的 体积 最 多 不 要 超过 抽出 蠢 液 的 半 量 , 如 抽出 赛 液 l0ml 时 注入 同 
位 素 液体 的 量 2 一 3ml， 最 多 不 得 超过 5 ml 。 这 一 点 在 肿瘤 帮 液 体积 较 小 时 尤其 重要 , 因 
为 抽 吸 春 液 可 取得 立即 减 讨 的 效果 ， 如 注入 同位 素 体积 过 大 便 不 能 达到 此 目的 ， 甚 至 使 
颅 内 压 更 高 。 

本 组 内 照射 治疗 18 例 中 ， 原 发 的 颅 咽 管 瘤 8 例 〈 6 BAM ER, 2 例 采 用 经 皮 穿 
刺 法 ) 及 复发 颅 咽 管 瘤 10 例 〈 5 例 采 用 开 颅 术 , 5 例 行 经 皮 穿刺 法 )。 除 2 例 用 同位 素 针 
状 载体 外 ， 其 余 病例 均 采用 磷酸 馈 悬 胶 液 。 * 碰 产生 的 B 射线 在 组 织 内 穿 透 距离 为 
0.8cm， 故 只 要 应 用 得 当 , 不 致 引起 周围 脑 组 织 的 严重 放射 反应 .我 们 只 有 1 例 在 应 用 同 
位 素 后 1 月 内 死亡 ， 但 此 患者 为 肿瘤 多 次 复发 ,治疗 前 已 有 明显 的 视 丘 下 部 功能 不 全 ， 
所 以 死亡 原因 不 能 归 因 于 放射 性 反应 。 大 多 数 病例 在 应 用 同位 素 内 照射 治疗 后 取得 了 较 
好 的 效果 ， 随 诊 的 10 例 平均 生存 期 为 4. 9 年 ,生存 最 长 者 已 14 年 。 此 10 例 中 分 别 在 治疗 后 
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2 及 3 年 各 死亡 1 例 ， 余 8 例 仍 在 生存 。 

(=) 外 照射 治疗 ”外 照射 放疗 剂量 控制 容易 ， 放 疗 性 污染 小 ,是 目前 广泛 采用 的 放 
疗 方法 。 颅 咽 管 瘤 术 后 放疗 延长 生存 期 和 复发 间隔 时 间 已 为 多 数 作者 所 接受 。 目 前 认为 
肿瘤 部 份 切 除 后 进行 放疗 是 颅 咽 管 瘤 最 佳 治 疗 方法 。 早 年 Kramer (60 曾 主张 单纯 活检 或 
抽 吸 部 份 讲 液 后 进行 放疗 也 可 获得 较 好 疗效 ， 他 对 6 例 儿童 颅 咽 管 瘤 活检 后 放疗 其 生存 
期 均 在 13 一 15 年 间 。 但 有 些 作者 的 资料 表明 活检 加 放疗 后 的 肿瘤 复 发 率 明 显 高 于 部 份 切 


RMB ALOT 54 55, 
放疗 范围 一 般 为 局 部 放疗 ， 在 肿瘤 部 份 切除 后 瘤 床 放疗 量 为 55GY (o500rad), 6 周 
内 完成 (每 周 5 次 ,共计 30 次 / 42 天 ) (9 56 59 S? Harris 55) 认 为 儿童 每 日 放疗 剂量 小 于 


200rad 可 减少 放疗 供 发 症 的 发 生 。 

对 已 行 肿瘤 全 切除 患 儿 是 否 行 放疗 目前 仍 有 争议 ， 多 数 人 认为 即使 行 肿瘤 肉眼 全 
切除 , 术 后 CT 随访 仍 可 见 有 肿瘤 残存 因而， 即使 已 行 肿瘤 全 切除 者 术 后 放疗 也 是 必要 
BY 2: 59», (RHoff man 15 主张 不 行 预防 性 放疗 ,对 全 切除 肿瘤 的 病例 应 先进 行 术 后 CT 
检查 ， 在 证 实 有 肿瘤 残存 时 进行 放疗 ， 和 否则 仅 进 行 CT 随 访 。 我 们 认为 , 对 颅 咽 管 瘤 全 切 
除 术 后 的 预防 性 放疗 应 考虑 到 有 相当 部 份 病人 即使 行 术 后 预防 性 放疗 , 肿瘤 仍 可 能 复发 ， 
而 且 复发 后 难于 接受 第 二 次 放疗 。 

对 儿童 颅 咽 管 瘤 放 疗 的 借 发 症 应 高 度 重视 ， 包 括 骨 艇 功能 抑制 、 放 射 性 皮肤 及 脑 坏 
死 、 儿 童 放疗 后 发 育 延 迟 等 。 鞍 区 放疗 由 于 其 对 垂体 功能 的 影响 ， 放 疗 后 儿童 生长 发 育 
障碍 可 能 较 其 他 部 位 放疗 更 为 明显 。 此 外 放射 致 净 作 用 也 应 引起 人 们 的 注意 。Ushio 0» 
曾 报告 1 例 6 岁 颅 咽 管 瘤 女 患者 在 行 肿瘤 切除 和 放疗 后 5 年 发 生 了 基底 节 和 脑 干 胶 质 母 
细胞 瘤 。 但 权衡 放疗 的 利 蜂 后 ,我 们 仍 主张 对 未 能 达到 肿瘤 全 切除 的 病 儿 进行 术 后 放疗 ， 
这 对 延缓 肿 痢 复发 是 有 一 定 意义 的 。 

三 、 化 学 治 

目前 尚 无 肯定 疗效 的 药物 ，Bremer RAKES. PIY ABC NUMITA R 
RREN, BARAH- EITA, EMARE AE. Takahashi C? 报告 瘤 腔 内 
用 博 莱 霉 素 治疗 7 例 ， 其 中 4 例 显效 。 但 目前 尚未 见 有 大 综 病例 统计 有 效 的 报告 。 

【预后 】 

自 50 年 代 起 对 颅 咽 管 痛 病 人 术 前 、 术 中 及 术 后 应 用 肾上腺 皮质 激素 、 后 来 显 微 手术 
的 应 用 及 放疗 设备 的 发 展 ， 儿 童 颅 咽 管 瘤 的 术 后 生存 时 间 及 生存 质量 已 大 大 改善 (2 A 
咽 管 瘤 病 人 的 近期 和 远 期 效果 与 多 种 因素 有 关 。 

一 、 手 术 死亡 率 

FA GET AC AE 3530 96 AO, Ii JR OK SEHE 8 — 1596 9 5。 至 今 为 止 , LA 
Matson “5 所 报告 的 57 例 儿童 颅 咽 管 瘤 手术 死亡 率 为 零 。 本 组 332 例 总 手术 死亡 率 为 8.1%， 
但 在 1979 年 以 后 应 用 显 微 手 术 技 术 治疗 儿童 颅 咽 管 瘤 其 手术 死亡 率 下 降 至 4.3%。 手 术 光 
亡 率 的 高 低 与 多 种 因素 有 关 : 如 巨大 肿瘤 ， 肿 瘤 侵犯 第 三 脑室 了 压迫 视 丘 下 部 及 术 前 严 
重 内 分 泌 功 能 低下 者 ， 手 术 死亡 率 较 高 ， 肿瘤 全 切除 或 次 全 切除 由 于 对 视 丘 下 部 损伤 较 
为 严重 ， 术 后 死亡 亦 较 多 ; 肿瘤 位 于 第 三 脑室 者 手术 死亡 率 明显 高 于 限 局 于 鞍 上 者 。 此 
外 ， 复 发 肿瘤 再 次 手术 的 手术 死亡 率 高 于 第 一 次 手术 。 

二 、 肿 瘤 的 复发 问题 
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肿瘤 复 AOL RC TR JLRCSUR ECRCRUS IE 期 存活 的 首要 因素 。 颅 喝 管 瘤 的 术 后 复 发 率 较 
f. Katz “2 统计 肿瘤 肉眼 下 全 切除 术 后 的 复发 率 仍 高 达 29%， 而 Amader'35) 统计 为 
18.5%。 复 发 与 否 与 肿瘤 的 切除 程度 有 密切 关系 。Hoffman 69 发 现 手术 行 肉眼 全 切 而 
术 后 CT 扫描 仍 有 肿瘤 残存 者 复发 率 为 30%。 而 行 肿瘤 部 份 切除 其 复发 率 高 达 60% o 
即使 行 手 术 后 放疗 其 复发 率 亦 在 40% 左 右 ‘’. 但 Kahn C9? 的 统计 提示 放疗 在 延缓 复发 时 
间 上 有 意义 ( 表 4 -7 )。Hoffman > 9) 比较 显 微 手术 和 普通 手术 的 复发 素 发 现 ,CT 和 
手术 显微镜 用 于 临床 后 其 复发 率 已 降低 至 10% 以 下 ， 而 普通 手术 病 儿 约 42% 复 发 。 


表 4-7 RASMHRRE 








手术 全 切除 手术 次 全 切除 手术 加 放疗 

TERES 例 数 。 复发 (%) 例 数 。 复发 CO AR 复发 (%) 
Hoff (23) (1972) 4 0 18 22.0(5 年 ) 22 4105 55) 
Kahn G9 (1973) = = 18 10.0(10 年 ) 19 63(10 年 ) 
Katz €» (1975) 31 29.0 = = 9 55 
Hoffman 47) (1977) 15 0 15 — 53.0 — 
Thompson (70) (1978) 一 一 一 一 5 20 
Rougenie (25) (1979) 32 12.5 a — 
Humphreys (29 (1979) 13 15 15.0 = 
Shapiro (39. (1979) 22 23.0 9 78.0 22 50 
Raimondi (43) (1983) 8 38.0 一 E a 





Hoffman O 利用 CT 进行 术 后 评价 ， 并 把 术 后 CT 扫描 所 见 分 成 5 级 ， 1 级 : 术 后 CT 
未 见 残存 瘤 组 织 ， 2 级 ， 有 小 钙化 灶 , 但 无 强化 和 肿块 影像 ， 3 级 : 有 小 钙化 及 肿块 影 ， 
但 无 占 位 征 像 ， 4 级: 有 小 的 强化 病灶 但 无 占 位 征 像 ， 5 级 : 有 强化 病灶 同时 有 占 位 征 
像 。 他 统计 24 例 病 儿 ，20 例 行 肿瘤 全 切 ，4 例 行 部 份 切除 。 所 有 4 例 部 份 切除 病人 术 后 
CT 均 为 5 级 CT 影像 ， 病 人 均 在 术 后 几 个 月 内 复发 。 经 再 手术 和 放疗 后 存活 2 ~ 8 年 。 
20 例 全 切除 病例 中 ， 5 例 呈 CT ! 级 表现 ， 平 均 随 访 4.6 年 无 复发 ， 5 例 旺 CT 2 级 影像 ， 
2 例 呈 CT 3 级 影像 , 术 后 随访 1~ 2 年 未 见 复发 ;而 6 例 术 后 CT 4 级 影像 者 2 例 分 别 于 术 后 
8 个 月 和 2 年 复发 ， 2 例 术 后 CT5 级 影像 者 均 在 术 后 1 年 内 复发 。 

此 外 ，Hoffman “天 还 将 CT 肿瘤 分 成 大 、 中 、 小 三 种 ， 均 行 肿 瘤 切除 (24 例 )。 其 
中 大 型 肿瘤 者 (直径 3 cm) 1081, BRA 例 为 术 后 ! 级 CT 影像 外 ， 其 余 均 为 3 ~ 5 级 
CT 表现 ， 其 中 6 例 复发 。10 例 中 型 肿瘤 〈 直 径 =2~3cm) 中 4 例 CT1~3 级 ，6 例 CT 
4~5R, CT4~SR 6 例 中 复发 4 例 。 3 例 小 型 肿瘤 (直径 1~2cm)， 术 后 CT 均 为 1 ~2 
级 ， 随 访 2 年 未 复发 。 

本 组 曾 在 1978 年 一 次 随访 124 例 , 随 诊 范围 术 后 半年 至 22 年 ， 肿 瘤 全 切除 或 近 全 切除 
后 存活 的 13 例 中 ， 有 8 例 存活 5 年 以 上 未 见 复发 征 像 。 行 大 部 切除 的 32 例 中 ， 6 例 手术 
后 半年 至 5 年 内 复发 ， 而 行 肿瘤 部 份 切除 或 活检 的 79 例 中 约 半数 在 术 后 半年 至 3 年 内 
复发 。 

Hoffman ''? 认为 对 第 一 次 手术 肿瘤 未 能 全 切 而 术 后 复 发 的 病例 ， 可 再 次 以 不 同 手术 
入 路 切除 肿瘤 ，50%% 的 病 儿 可 望 在 第 二 次 手术 时 获得 良好 结果 。 
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XHEUIRRBURCTREU/C RORETRHERO— 表 4-8 ILE. RARE HM 


织 的 病 儿 ，Amadertssy 认为 复发 的 原因 可 能 生存 率 OD 
是 由 于 位 于 视 丘 下 部 的 残存 肿瘤 细胞 的 再 生 随访 时 间 EROR OO RARR CO 
长 。 (年 ) 儿童 成 人 儿童 成 人 





三 、 术 后 生存 统计 A 

FAM Ak, ILM MRE i0 
最 长 的 是 1932 年 Cushing 报 告 的 1 例 11 岁 男 
孩 ， 术 后 存活 达 50 年 。 Love 6 104 例 全 年 龄 组 颅 喝 管 瘤 术 后 5 年 和 10 年 生存 率 分 别 为 
20.2% 和 4.8%， 一 般 认为 儿童 鼎 咽 管 瘤 术 后 存活 率 较 成 人 为 高 表 4 - 8 )。Bloom 62) 
一 组 儿童 病例 经 手术 加 术 后 放疗 其 5 年 和 10 年 生存 率 分 别 达 65% 和 42%。Sung 9D 的 1 
组 14 例 行 全 切 术 后 病人 5 、10 年 存活 率 更 高 。 本 组 1985 年 第 二 次 信访 160 例 病 儿 的 资料 统 
计 ，1 年 生存 率 为 75%， 5 年 生存 率 为 33.7%,10 年 生存 率 为 20%， 后 者 多 为 肿瘤 全 切 、 
次 全 切 患 者 或 内 照射 治疗 者 。 

四 、 术 后 存活 质量 评价 

颅 咽 管 瘤 术 后 绝 大 部 份 存 有 内 分 小 -代谢 障碍 ， 需 在 相当 一 段 时 间 加 以 药物 补充 或 
替代 治疗 56) 。 

Holmes © 主张 对 术 后 生存 半年 以 上 患 儿 进 行 生长 发 育 状态 的 评价 ， 包 括 定期 测定 
身高 、 坐 高 、 体 重 、 头 图 、 牙 齿 及 骨骼 发 育 状况 等 ， 一 旦 发 现 有 生长 发 育 迟 滞 或 停止 ， 
生长 激素 水 平 的 下 降 时 应 即 予 补充 。 需 注意 的 是 部 份 病 儿 有 生长 激素 水 平 的 下 降 但 生长 
发 育 正常 ， 这 时 应 严密 观察 其 生长 发 育 状况 ， 无 需 马 上 进行 替代 治疗 。 

(pk BRK) 


71.4 36.9 14.3 16.4 
52.1 — 30.7 Ut 9.8 
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链 母 细胞 瘤 〔《medulloblastoma) 是 首先 由 Bailey 和 Cushing 用 来 命名 的 一 种 儿童 后 
颅 凹 恶性 胶 质 瘤 。Bailey 认 为 ， 茜 母 细胞 瘤 的 发 生 是 由 于 原始 籍 样 上 皮 未 继续 分 化 的 结 
果 。 这 种 来 源 于 胚胎 残余 细胞 的 肿瘤 可 以 发 生 在 脑 组 织 的 任何 部 位 ， 但 绝 大 多 数 生长 在 
第 四 脑室 顶 之 上 的 小 脑 蚌 部。 艇 母 细胞 瘤 是 颅 内 恶性 程度 最 高 的 胶 质 瘤 之 一 。 其 高 度 恶 
性 表现 在 三 个 方面 ，@ 生 长 极其 迅速 ，@ 手 术 不 易 全 部 切除 ，@ 肿瘤 细 胞 有 沿 脑 消 液 产 
生 播 散 性 种 植 的 倾向 。 

一 、 患 病 率 

从 1955~ 1989 年 ， 北 京 天 坛 医 院 共 收治 手术 、 病 理 或 尸检 证 实 的 复 母 细胞 瘤 395 例 ， 
占 同期 鼎 内 肿瘤 的 3.0%。 其 中 发 生 在 15 岁 以 下 的 病人 370 例 , 占 髓 母 细胞 瘤 总 数 的 93.7%， 
占 儿 童 同期 颅 内 肿瘤 总 数 的 18.5%。 

多 伦 多 和 费城 儿童 医院 “? 皆 报道 条 母 细胞 瘤 的 发 病 率 仅 次 于 小 脑 星 形 细 胞 瘤 而 居 
JL iC PRIVAT 38 — (i. Ingraham^g 63? 报告 摆 母 细胞 瘤 占 儿 童 颅 内 肿瘤 的 21.7% 
Jackson? CO 报告 其 占 儿 童 颅 内 胶 质 瘤 的 1/5; Koos 5) 和 Craig CO Jg Bel RH AE ti 
儿童 鼎 内 肿瘤 的 15~ 20%。Schut 7) 认为 , 在 美国 儿童 中 枢 神 经 系统 肿瘤 的 发 病 率 为 
2.1/10 万 ， 故 粗略 估计 每 年 将 有 300 ~ 500 个 篮 母 细胞 瘤 新 病例 出 现 。 若 按 这 个 数字 ,我 
国 每 年 将 有 2000 ~ 3000 个 香 母 细胞 冯 新 病例 出 现 009 。 

















二 、 性 别 与 年 龄 
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BORGO. MIS BES MEL E. 25837080 LR, 男性 为 
229 例 ， 占 61.9% 。 其 中 0 ~ 3 岁 40 例 ，4 —7 岁 137 例 ，8 — 127 15180; 13— 159/42 
例 ， 可 见 以 6 ~ 9 岁 为 发 病 高 峰 (图 5 - 1 )。 发 病 年 龄 最 小 者 为 10 个 月 婴儿 。Delong 
等 5 报告 ， 髓 母 细胞 瘤 的 男性 与 女性 比例 为 3 : 1, Cuneo SE A SCR BE H 09 190 BUB 
母 细胞 瘤 中 ， 男 性 为 124 例 ， 占 65.3% ， Ingraham 等 “3) 报 告 68 例 中 男性 占 60.3%; 
Berger '*^ 报告 109 例 ， 男 性 占 67.8% 。 关 于 髓 母 细胞 瘤 的 好 发 年 龄 不 同 的 作者 报告 不 
尽 相同 。Jackson 等 “4) 报告 3 ~ 6 岁 常 见 ，Ingraham 等 ‘3) 指 出 发 病 的 高 峰 在 3 Y 
Berger 等 “? 报告 以 5 ~ 7 岁 最 多 见 ;Cuneo 等 “sa， 指 出 赃 母 细胞 瘤 发 生 在 6 岁 以 前 者 
占 54.5%。 国 外 报告 得 母 细胞 瘤 发 病 的 最 小 年 龄 是 新 生 儿 。Ingraham 等 3， 报告 本 病 最 
小 患者 是 生 后 1 个 月 :Ohta 等 “0) 收集 了 在 出 生 时 即 有 症状 的 新 生 儿 颅 内 肿瘤 病例 33 例 ， 
其 中 艇 母 细胞 净 占 10%。Bloom (1? Smith 12? 综合 分 析 资 料 后 指出 ， 儿 童 条 母 细胞 瘤 
的 性 别 发 病 ， 男 性 患 儿 与 女性 患 儿 之 比 为 4 : 3 或 2: 1。 总 之 ， 虽 然 本 病 可 在 新 生 儿 期 至 
70 岁 以 上 的 各 年 龄 组 发 病 ， 但 其 发 病 年 龄 高 峰 为 10 岁 以 前 ， 其 中 60.8% 发 生 在 8 岁 以 
前 (图 5 -1)。 

【病理 】 

肿瘤 绝 大 部 份 发 生 在 小 脑 电 部 并 充满 第 四 脑室 ,但 肿瘤 多 数 只 是 压迫 第 四 脑室 底部 ， 
仅 少数 病例 肿瘤 侵入 第 四 脑室 底部 。 肿 瘤 向 上 发 展 可 梗阻 导 水 管 ， 极 少数 病例 可 突入 导 
水 管 而 达 第 三 脑室 后 部 。 肿 瘤 向 下 可 充满 枕 大 池 ， 人 少数 经 杭 大 孔 而 延伸 进入 椎 管内 。 肿 
瘤 也 可 发 生 在 小 脑 半 球 。 本 组 发 生 于 小 脑 半 球 者 约 占 5 %， 文 献 及 本 组 资料 均 显示 大 龄 
组 肿瘤 发 生 在 小 脑 半球 者 明显 多 于 年 龄 小 的 病例 ， 有 人 认为 ， 这 种 差异 的 原因 是 小 龄 儿 
章 备 母 细胞 瘤 来 源 于 侵 帆 增 殖 中 心 的 胚胎 残余 细胞 ， 而 大 龄 儿童 或 成 人 则 肿 疙 可 能 来 源 
于 小 脑 胚胎 的 外 颗粒 细胞 层 ， 这 层 细胞 位 于 软 膜 下 小 脑 分子 层 的 表面 ,通常 在 生 后 1 去 年 
内 逐渐 消失 。 

大 体 所 见 ， 肿 瘤 灰 红色 或 粉红 色 , 境 界 清楚 但 呈 浸 润 性 生长 (图 5 - 2 )， 质 软 而 脆 ， 
切面 为 实 性 ， 也 可 呈现 细 颗 粒 结构 。 大 体 标本 观察 时 很 难 发 现 有 出 血 、 钙 化 和 坏死 病灶 ， 
FREE, 

SP TL: AE HE UA 
是 肿瘤 细胞 非常 密集 ， 往 往 时 
RAK, MAW, KHEM 
胡萝卜 形 。 细 胞 桨 极 少 ， 大 多 
数 细胞 几乎 看 不 到 胞 浆 而 显示 
巢 核 外 形 。 核 染 质 非常 丰富 ， 
着 色 极 浓 ， 不 易 见 到 核 小 体 ， 
核 分 裂 相 很 多 。 有 和 肿瘤 细胞 大 小 
一 致 ， 大 部 份 肿瘤 细胞 无 特殊 
排列 ， 少 部 份 病例 肿瘤 细胞 可 
排列 为 菊 形 团结 构 ( 图 5 - 3， 
图 5-2 体 母 细胞 瘤 户 检 标 本 、 肿 瘤 自 小 脑 电 部 长 4 )。 肿 瘤 内 不 含 网 状 纤维 和 胶 

入 第 四 脑室 ， 压 迫 脑 干 质 原 纤 维 ， 只 有 毛细 血管 散在 
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图 5-3 MRR. 细胞 密集 ,大 小 相似 ， 排 列 无 
规律 CHE x 200) 





图 5-4 MM ea AA: MEEN AE, RE), 
HERH, AT RS BR CHE x 400) 


分 布 于 肿瘤 细胞 之 间 ， 可 以 看 到 单个 肿瘤 细胞 的 坏死 ,但 很 少见 有 大 片 坏死 和 出 血 病灶 。 
少数 病例 肿瘤 可 以 发 生 在 小 脑 半 球 内 , 肿 痪 细胞 间 含 有 多 量 的 网 状 纤维 ,比较 硬 初 ， 
外 观 边界 清楚 (图 5 - 5 )， 称 之 为 “ 促 纤维 增生 型 储 母 细胞 瘤 ” 

备 母 细胞 瘤 具有 向 胶 质 母 细胞 和 神经 母 细胞 分 化 的 特性 ， 故 在 有 些 肿瘤 组 织 中 可 以 
找到 神经 母 细胞 或 胶 质 母 细胞 的 “双向 分 化 ”特征 。 

【临床 表现 】 

铺 母 细胞 瘤 的 病程 较 短 , 据 我 们 的 资料 统计 ,其 病程 为 10 天 ~ 2 年 ,平均 为 4. 1 个 月 。 
Rubinstein 0) 报告 备 母 细胞 瘤 的 病程 多 数 为 4 ~ 5 AH; Dexter OO 报告 其 平均 术 
前 病程 为 5. 2 个 月 ，Ingraham 等 “3 报告 其 病程 为 10 天 一 14 个 月 ， 平 均 为 4 ~ 6 周 。 文 
献 报告 昔 母 细胞 瘤 患者 年 龄 愈 大 ， 病 程 愈 长 。 据 我 们 统计 ，15 岁 以 上 患者 其 病程 平均 为 
6. 5 个 月 ， 而 Dexter 等 09 报告 ，10 岁 以 下 患者 的 平均 病程 是 4.9 个 月 ，10 岁 以 上 患者 的 
E it 


平均 病程 是 10.5 个 月 。 

一 、 颅 内 压 增高 

主要 由 于 位 于 小 脑 电 部 的 肿瘤 不 断 生 
长 ， 使 第 四 脑室 和 /或 导 水 管 发 生 梗阻 , 导 
致 梗阻 性 脑 积 水 ， 形 成 颅 内 压 增高 。 临 床 
表现 为 头痛 、 呕 吐 和 眼底 视神经 乳头 水 肿 
等 。 呕 吐 的 发 生 率 最 高 ， 早 期 可 为 唯一 的 
症状 。 引 起 呕吐 的 原因 除 颅 内 压 增高 外 ， 
还 可 由 于 肿瘤 直接 刺激 第 四 脑室 底 的 迷走 
神经 核 而 产生 。 我 们 统计 有 了 呕吐 的 儿童 串 
者 可 达 95 和 以 上 .Cunco '* "报告 的 22 例 患 





Is 19 2O 21 22 25 者 中 仅 1 例 无 虹 吐 表现 。 种 儿 的 哎 吐 多 发 
生 在 晨 起 时 ， 同 时 常 件 有 过 度 换 气 。 吐 后 

图 5- 促 ATH HUE 
Vetter eic 患 儿 往往 感觉 症状 明显 减轻 ， 一 般 仍 可 浊 


食 和 上 学 。 由 此 ， 常 常 在 几 周 或 几 月 内 未 

能 引起 家 长 的 重视 ， 以 至 延误 治疗 。 头 痛 多 位 杭 部 和 额 部 。 我 们 统计 临床 表现 有 头痛 的 
患者 占 76.6%; Cuneo 等 “8) 报告 头痛 发 生 率 为 81.8% 患 儿 常 因 头 痛 而 在 夜间 睡眠 中 惊 
醒 ， 头 痛 主 要 由 于 颅 内 压 增 高 引起 。 象 呕吐 一 样 ， 常 常 伴 有 过 度 换 气 。 过 度 换 气 和 呕吐 
可 使 头痛 减轻 ， 原 因 在 于 过 度 换 气 可 引起 颅 内 血 容量 减少 ， 使 颅 压 降低 。 JL CREE 4g 
瘤 出 现 视 乳 头 水 肿 较 成 人 低 。 成 年 患者 一 般 篆 有 视 乳 头 水 肿 ， 而 在 儿童 患者 表现 有 视 乳 
头 水 肿 者 仅 占 71%。Cuneo a) 提 出 儿童 钥 母 细胞 交趾 者 有 视 乳头 水 肿 者 为 72.7%。 这 是 
因为 儿童 的 颅 内 压 增 高 可 通过 颅 缝 分离 而 加 以 代 偿 。 

二 、 小 脑 损 害 症 

因 肿 瘤 多 数 发 生 在 小 脑 电 部 ， 故 主要 表现 为 豫 干 性 共 济 失调 。 走 路 步 态 中 固 ， 步行 
时 是 间距 离 加 宽 ， 严 重 者 甚至 不 能 站 立 和 举 稳 。 令 种 儿 双 足 并 拢 闭 目 站 立时 身体 摇摆 不 
定 。 当 肿瘤 侵犯 上 申 部 时 患 儿 多 表现 向 前 倾倒 ， 而 肿瘤 位 于 下 电 部 时 多 表现 向 后 倾倒 ， 
这 是 因为 肿瘤 破坏 了 电 部 结构 ， 使 小 脑 电 部 与 消 溪 和 前 庭 之 间 的 联系 受到 损害 ， 故 身体 
难以 保持 平衡 。 因 肿瘤 侵犯 下 是 部 者 更 常见 ， 所 以 多 数 患 儿 表 现 向 后 倾倒 。 肿 瘤 发 生 在 
小 脑 是 部 者 ， 或 偏向 一 侧 发 展 者 ， 也 会 造成 不 同 程度 的 小 脑 半球 受 损 症状 ， 表现 有 肢体 
共 济 运动 障碍 。 肿 瘤 原 发 于 小 脑 半球 者 可 出 现 持 物 不 稳 ， THAR EB IR HE, 
ALRAMAME AROMAS A). MIKA RH SBE. 我 们 的 病例 有 小 脑 体 
征 者 占 88.3%: Caneo 等 “8) 报告 ， 出 现 共 济 运动 障碍 者 占 77.2% 。 眼球 震 粘 也 是 小 脑 
体征 ， 是 眼 肌 共 济 失调 的 表现 。 眼 球 震 业 多 为 水 平 性 ， 据 我 们 统计 阳性 者 为 68.3%， 
Cuneo 等 “a) 统计 为 63.6%6 。 

三 、 其 他 表现 

C) 复 视 多 因 颅 内 压 增高 而 致 双 侧 外 展 神经 不 全 麻 兽 的 结果 。 表 现 为 双眼 球 内 斜 
视 ， 眼 球 外 展 时 运动 不 到 边 。 我 们 的 病例 有 此 表现 的 占 38.3% 。 LLLI LP i idi 
侧 周 围 性 面 竣 ， 常 提示 肿瘤 已 侵犯 第 四 脑室 底部 的 面神经 乒 。 

(二 ) 面瘫 多 为 体 母 细胞 痛 直 接 侵 犯 第 四 脑室 底面 神经 丘 所 致 ,我 们 共有 3 例 患 儿 
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有 此 表现 。 

(=) 强迫 头 位 ” 当 肿 瘤 或 下 疝 的 小 脑 扁桃 体 伸 入 椎 管 (有 时 可 达 第 三 颈椎 平面 )， 
刺激 或 压迫 上 颈 神经 根 时 ， 可 使 患 儿 颈 部 强迫 地 处 于 某 一 固定 的 位 置 。 本 组 的 病例 出 现 
强迫 头 位 者 占 20%。 

(四 ) AMMA. BEAR (MeCewen 征 ) 阳性 这 是 因为 患 儿 颅 内 压 增高 ， 导 致 
颅 颖 分 离 的 结果 。 往 往 患 儿 年 龄 愈 小 则 上 述 体征 愈 明显 。 

CE) 锥 体 束 征 ”表现 为 双 侧 下 肢 的 病理 反射 阳性 ,这 是 由 于 肿瘤 体积 增 大 向 前 压迫 
脑 干 所 致 。 我 们 的 病例 出 现 锥 体 束 征 者 占 33.3% o 

CAO 进食 哈 咳 ”这 是 由 于 肿瘤 压迫 脑 干 或 压迫 第 9 、10 对 颅 神经 的 结果 。 检 查 时 可 
见 双 侧 咽 反 射 迟钝 或 消失 。 本 组 的 病例 出 现 此 征 者 约 占 10% 。 

(七 ) 小 脑 危 象 ” 原 因为 急性 脑 骨 液 循环 障碍 ,小脑 扁桃 体 下 疝 或 肿瘤 对 脑 干 的 压迫 
加 重 。 表 现 为 意识 丧失 ， 呼 吸 变 慢 和 血压 增高 ， 伴 有 双 侧 病理 反射 阳性 ， 甚 至 去 大 脑 强 
直 等 。 此 种 情况 若 不 采取 脑室 穿刺 等 急救 措施 ， 可 导致 呼吸 迅速 停止 而 死亡 。 

( 八 ) 蛛网 膜 下 腔 出 血 15% 的 儿童 可 表现 有 非 创伤 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 ， 此 系 肿 冯 
出 血 所 致 ， 这 类 蛛网 膜 下 腔 出 血 中 ，40 色 其 出 血 来 源 为 后 颅 凹 的 肿瘤 ， 多 为 骼 母 细胞 
"n ap 

四 、 肿 瘤 的 转移 症状 

此 为 本 病 的 一 个 重要 特点 ， 髓 母 细胞 净 的 痛 细胞 可 以 脱落 ， 并 且 可 通过 脑 冰 液 循环 
沿 蛛网 膜 下 腔 产 生 播 散 性 种 植 。 常 见 的 部 位 是 消 赃 ， 尤 其 是 马尾 部 ， 少 数 也 可 转移 至 大 
脑 的 各 个 部 位 ， 更 有 极 少数 可 通过 血行 转移 到 身体 的 其 他 部 位 ( 远 隔 转移 )。 转 移 虽 可 发 
生 在 手术 前 ， 但 多 数 则 发 生 在 手术 以 后 。 我 们 的 病例 发 生 转移 的 患者 较 少 , 仅 占 5.6% 。 
其 中 1 例 发 生 于 手术 之 前 (后 颅 叫 摔 母 细胞 瘤 切除 前 已 有 双 下 肢 截 竣 表 现 )， 另 1 例 在 手 
术 后 出 现 股骨 转移 RE 1 年 右 大 腿 肿 胀 、X 线 平 片 检查 可 见 股骨 有 破坏 ， 局 部 活检 证 
实 有 肿瘤 细胞 )， 其 余 病例 均 为 消 髓 转移 且 均 出 现在 手术 之 后 ， 表 现 为 背部 或 双 下 上 肢 疼 
痛 ， 进 行 性 加 重 的 截 冯 或 四 上 肢 竣 等 。Park“*' 统 计 144 例 侨 母 细胞 的 ， 其 中 14.6% 发 生 幕 
上 转移 ， 冰 岩 转移 有 12.5%， 中 枢 神 经 系统 以 外 转移 占 9 %。Berry 3 统计 神经 系统 转 
移 占 46% ,中 枢 神 经 系统 外 转移 占 35%。Cuneo's) 报 告 本 病 发 生 消 髓 转移 者 占 18.1%， 
皆 发 生 在 手术 之 后 (有 的 出 现在 用 放疗 以 后 )。 发 生 转 移 症 状 的 时 间 可 从 术 后 8 个 月 到 术 
后 6 年 ， 但 多 数 出 现在 术 后 1 年 之 内 。 我 们 有 1 例 患 者 脊柱 的 X 光 片 检查 可 见 有 第 3 、 
4、5 及 6 OME FE EER. PIE SE A ADP AGE HK, ARTE ER A a AY ARE A 
浸润 。Rubinstein 4&1, EM EE Sm ALA A A IP e 91/28] WHE, Quest 9 曾 
Rt 30 PIER EEUN TE, RARR. Hk AE EK 
ARORA PAL, RT i BR AEH PE ROE (EO CB A RR 
颅 外 远 隔 转移 多 为 血行 播 散 ， 常 见 的 部 位 是 肺 及 骨骼 。Makevev '20" 等 曾 报告 1 例 患 者 
在 脑室 - 颈 静 脉 分 流 术 后 发 生 了 肺 部 转移 。 

除 转移 外 ， 需 要 提 到 的 是 通 母 细胞 瘤 易 复发 。 复 发 多 在 术 后 6 ~ 9 个 月 内 ， 最 长 可 
BIENS, MRE ERRE, ARRE R Jereb (> 3 统计 40 例 复发 病例 15% 
发 生 在 前 颅 凹 底 之 筛 板 处 ， 因 而 强调 放疗 应 包括 该 区 。 

【辅助 检查 】 
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一 、 腰 椎 穿刺 

因 多 数 能 母 细胞 瘤 患 者 有 颅 内 压 增高 ， 故 术 前 很 少 行 匡 椎 穿刺 检查 。 对 眼底 检查 双 
侧 视 乳头 无 水 肿 者 可 用 22 号 针 小心 穿 刺 ， 放 出 2 一 3 mn li A BE HLL ee 
Hg, i AS BE ST ik Se AS IE 71 HRS PE A A/S. 1h 
“FS AL A D 2 HL £845 POA F RI EB LAE ORR AL, AR A 
的 瘤 细胞 检查 十 分 重要 ， 其 阳性 率 可 达 80% 。 但 是 检 出 瘤 细 胞 者 不 一 定 有 转移 发 生 ， 只 
是 提示 放射 治疗 的 必要 性 。 

= RX HE 

本 组 2/3 以 上 的 病例 在 颅骨 X 线 平 片上 可 显示 颅 内 压 增高 征象 , 表现 为 头颅 增 大 。 " 
质变 薄 和 颅 颖 分 离 等 。 肿 瘤 发 生 钙化 者 极 罕见 。 

三 、 脑 室 造影 检查 

早年 用 气体 或 碘 水 (Coray) 脑室 造影 ， 可 显示 导 水 管 以 上 脑室 系统 均匀 性 扩大 。 
导 水 管 和 第 四 脑室 的 充盈 情况 对 术 前 估计 肿瘤 的 大 小 和 部 位 有 重要 价值 ， 主要 表现 有 以 
下 几 种 情况 :人 肿瘤 如 突出 导 水 管 而 使 之 不 显影 ， 表 现 为 导 水 管 梗阻 ， 只 有 靠 临床 表现 
及 CT 检查 才能 鉴别 。 四 上 晤 部 肿瘤 可 使 导 水 管 变 短 并 呈 直 角 向 下 届 折 , 汤 氏 位 EFKE 
无 左右 之 移 位 。@ 肿 瘤 位 于 下 是 部 时 ， 导 水 管 旦 喇叭 口 状 扩张 ， 第 四 脑室 无 侧 方 移 位 。 
我 们 遇 到 过 1 例 导 水 管 下 口 闭锁 无 侧 方 移 位 的 病例 ， 临 床上 有 眼底 水 肿 及 交叉 性 麻痹 ， 
经 手术 证 实 为 小 脑 是 部 舟 母 细胞 瘤 侵入 右 侧 脑 干 内 ， 向 上 将 导 水 管 下 口 完全 堵塞 。 

四 、CT 检 查 

典型 通 母 细胞 瘤 一 般 直 径 大 于 3. 5cm， 位 于 后 颅 凹 中 线 小 脑 归 部 。 累 及 上 好 | 部 的 肿 
瘤 延伸 到 小 脑 幕 切 迹 之 上 .CT 平 扫 肿 瘤 
多 呈 均 匀 一 致 的 高 或 等 密度 病灶 。 增 强 
检查 呈 均 匀 一 致 强化 (图 5 - 6 )。 病 灶 
中 有 小 坏死 灶 时 ， 平 扫 亦 可 旦 不 均匀 之 
混杂 密度 ， 注 药 后 有 增强 (图 5 -7 )。 
肿瘤 钙化 不 多 见 ， 有 时 病灶 周围 环绕 有 
一 条 薄 的 低 密度 水 肿 带 。 第 四 脑室 常 被 
推移 向 前 ， 可 伴 有 梗阻 性 脑 积 水 征 。 它 
与 室 管 膜 瘤 的 鉴别 主要 是 笨 母 细胞 瘤 钙 
化 及 喜 变 少见 ， 病 灶 密 度 均一 。 当 出 现 
脑室 管 膜 下 转移 时 可 在 脑室 周边 出 现 完 
全 或 不 完全 略 高 密度 影像 ， 呈 带 状 。 有 
明显 强化 。 

五 、MRI 检 查 

骨 母 细胞 瘤 实质 部 份 表现 为 长 1 和 
长 Tz ， 正 中 矢 状 面 更 有 利于 显示 第 四 脑室 
前 移 ， 这 种 脑室 移 位 及 肿瘤 常 累及 小 脑 
Ls iT LOS S SERERE E RD (图 图 5-6 B&H, MEGQIERICTA HN: 
5.82. APA tA S| A, Sog 
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图 5-7 Wo Y. MEHENNMCTHHS 
(AO PH, PRA, B75) RE, CB) MART, MMN Y 
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【诊断 与 鉴别 诊断 】 

凡 儿 童 ， 尤 其 在 4 ~10 岁 的 男孩 ， 如 出 现 不 明 原因 的 头痛 、 呕 吐 及 走路 不 稳 ， 首 先 
应 想到 艇 母 细胞 瘤 的 可 能 性 ,应 到 神经 外 科 进 一 步 系统 检查 。 若 发 现 有 眼底 视 乳 头 水 肿 ， 
躯干 性 平衡 障碍 ， 眼 球 震 额 或 强迫 头 位 等 体征 ， 要 高 度 怀 疑 本 病 ， 需 进一步 行 神经 放射 
学 检查 。 

髓 母 细胞 瘤 应 注意 与 下 列 疾病 相 鉴 别 : 

一 、 第 四 脑室 室 管 膜 瘤 
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图 5 -8 95V. MRHGIBMEMRIZ T fe. HM ANRE RU 
入 第 四 脑室 ， 第 四 脑室 上 部 呈 喇 叭 口 样 扩张 


此 病 起 源 于 第 四 脑室 的 室 管 膜 ， 早 期 因 刺 激 第 四 脑室 底 而 引起 呕吐 。 病 程 较 髓 母 细 
胞 瘤 长 ， 小 脑 的 实质 性 损害 不 如 艇 母 细 胞 瘤 严 重 ， 部 份 病例 甚至 无 明显 的 小 脑 体征 

二 、 小 脑 星 形 细 胞 瘤 

多 发 生 于 儿童 的 小 脑 半 球 ， 偏 良性 。 病 程 可 以 很 长 ， 主 要 表现 为 闫 内 压 增 高 和 一 侧 
肢体 的 共 济 运动 障碍 。 颅 骨 X 线 平 片 钙化 率 较 备 母 细胞 瘤 高 ， 有 的 病例 〈 尤 其 是 较 小 的 
儿童 ) 可 见 肿 疙 侧 的 枕骨 鳞 部 隆起 和 骨 质 变 薄 。 脑 室 造影 可 见 导 水 管 向 前 届 折 ， 汤 氏 位 
可 见 第 四 脑室 向 侧 方 移 位 等 。CT 与 MRI 检 查 可 以 明确 肿瘤 的 部 位 甚至 性 质 。 

三 、 颅 内 炎症 

脱落 的 肿瘤 细胞 在 脑 消 液 中 常 被 误 认为 是 白细胞 ， 故 腰 穿 脑 瑚 液 检查 易 误 诊 为 “ 脑 
膜 炎 ”实际 上 真正 的 脑膜 炎 白 细胞 常 更 多 ， 多 伴 有 发 热 ， 脑 脊 液 中 的 精 和 氧化 物 常 降低 
等 。 有 少数 舟 母 细胞 痢 可 长 期 被 误诊 为 颅 内 炎症 ， 我 们 在 60 年 代 曾 遇 到 1 例 ， 并 经 尸检 
证 实 ， 现 报告 如 下 ， 以 引起 大 家 的 等 惕 

女性 ， 1 岁 8 个 月 ， 因 烦躁 嗜睡 半 个 月 ， 近 1 周 来 发 热 、 呕 吐 及 走路 不 稳 。 其 兄 2 
岁 时 串 后 颅 凹 备 母 细胞 瘤 在 我 院 手术 ， 术 后 1 年 半死 亡 。 门 诊 腰 穿 检查 ， 脑 消 液 外 观 清 
亮 ， 细 胞 总 数 720， 白 细胞 380， 分 类 单 核 细 胞 52% ， 多 核 48%: 生化 检查 ， 糖 64mg% ， 
WKrieoma*i, 氧化 物 750mg% .入 院 时 检查 ， 体 温 38.7C， 眼 底 正常 ， 走 路 步 态 蹦 由， 左 
侧 可 疑 病 理 反射 ,Romberg 征 阳性 。 入 院 次 日 腰 穿 检查 , 脑 峭 液化 验 与 第 一 次 大 致 相同 ， 
诊断 为 结核 性 脑膜 炎 ， 了 予以 抗 结核 治疗 

治疗 4 天 后 体温 恢复 正常 ， 又 作 了 两 次 腰 穿 检 查 ， 脑 脊 液压 力 均 不 高 ， 最 后 一 次 化 
验 脑 冰 液 ， 白 细胞 为 36。 虽 然 如 此 ， 但 病人 临床 症状 不 断 加 重 ， 出 现 烦躁 不 安 ， 阵 发 性 
Riel. FAAS, KEKERE. ABEL 个 月 以 后 开始 出 现 强迫 性 头 位 及 饮食 发 哗 。 入 
院 1 个 半月 出 现 春 咽 困难 、 构 音 不 清 及 端 坐 不 稳 、 双 下 肢 病 理 反射 阳性 。 入 院 第 九 周 出 
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现 抽 描 、 知 迷 ， 此 时 腰 穿 及 脑室 穿刺 检查 压力 不 高 ， 终 因 抢救 无 效 死亡 。 

尸检 发 现 第 四 脑室 内 有 一 个 5 x 4 x 4 cm 肿 物 ， 表 面 光滑 ， 触 之 较 硬 ， 切 面 肿 物 呈 
浅 灰 红色 ， 间 有 白色 区 ， 未 见 到 坏死 及 出 血 。 镜 下 检查 为 典型 的 能 母 细胞 的 ， 桥 脑 腹 侧 
面 的 蛛网 膜 下 腔 有 瘤 细胞 游 散 性 或 团 块 状 播 散 。 死 亡 原因 是 因 肿瘤 所 致 梗阻 性 脑 积 水 ， 
双 侧 小 脑 扁桃 体 下 疝 压 迫 延 苦 ， 引 起 脑 干 功能 误 竟 死亡 。 

本 病例 虽 经 神 内 、 神 外 会 诊 均 未 能 在 死亡 之 前 作出 正确 论断， 教训 是 深刻 的 。 患 儿 
入 院 时 有 发 热 ， 脑 冰 液 白细胞 明显 增高 ， 当 时 是 极 有 可 能 诊断 为 颅 内 炎症 。 但 是 当 患 儿 
经 过 抗 炎 治 疗 后 发 热 消 退 ， 脑 霄 液化 验 白 细胞 减少 ， 而 颅 内 压 友 而 增高 表现 为 阵 发 性 
哭 疗 ， 用 手 拍 头 ， 是 种 儿 头 痛 的 表示 )， 小 脑 损害 征 加 重 到 晚期 坐 不 稳 )， 此 时 应 想到 
有 髓 母 细胞 瘤 的 可 能 性 ， 不 应 以 腰 穿 压力 不 高 而 排除 颅 内 肿瘤 的 诊断 。 此 外 ， 患 儿 脑 峭 
液 中 糖 及 氧化 物 始终 正常 ， 也 不 支持 结核 性 脑膜 炎 ， 故 我 们 应 当 全 面 分 析 才 不 致 延误 
诊断 。 

【治疗 】 

笛 母 细胞 瘤 的 治疗 主要 是 手术 切除 及 术 后 放射 治疗 ， 部 份 病例 可 辅 以 化 疗 或 采用 中 
草药 治疗 。 

一 、 手 术 治疗 

采用 后 颅 凹 开 颅 手术 。 患 儿 常 左 侧 卧 位 。 如 术 前 颅 内 压 较 高 ， 应 先 做 右 额 脑室 穿刺 
留针 。 手 术 可 用 枕 部 正中 切口 ， 咬 开 后 颅 凹 骨 质 后 ， 可 见 小 脑 是 部 膨 隆 增 宽 ， 或 可 在 枕 
大 池 中 见 到 肿瘤 。 从 小 脑 下 昌 部 纵 行 切 开 , 可 见 肿瘤 多 突入 第 四 脑室 。 如 肿瘤 质地 较 软 ， 
可 用 吸引 器 吸 除 肿瘤 ， 吸 引 器 方向 指向 导 水 管 下 口 方向 。 可 采用 隧道 式 吸 除 的 方法 ， 上 
极 一 旦 吸 透 ， 可 见 到 大 量 脑 脊 液 涌 出 ， 随 之 扩张 的 导 水 管 开口 清晰 可 见 ， 此 时 可 见 到 肿 
瘤 与 第 四 脑室 底 之 分 界 ， 以 此 为 标志 切除 肿瘤 ， 可 避免 损伤 脑 干 。 肿 瘤 如 为 硬 纤维 型 ， 
则 可 向 其 两 侧 剥 离 ， 阻 断 其 血 供 来 源 ， 肿 瘤 常 可 完整 取 下 。 我 们 的 病例 仅 3 例 因 导 水 管 
未 打通 ， 而 加 作 了 侧 脑室 - 枕 大 池 分流 术 。 此 外 ， 操 作 时 止血 要 彻底 ,肿瘤 表面 的 血管 用 
双 极 电 凝 ,并 及 时 冲洗 冷 盐水 降温 。 肿 瘤 切除 后 , 脑 干 侧 瘤 床 之 渗 血 可 用 棉 片 压迫 止血。 
结束 手术 时 ， 被 肿瘤 梗阻 的 脑 关 液 循环 应 重新 恢复 ， 一 般 硬 膜 不 缝合 ， 逐 层 缝合 伤口 。 

仙 母 细胞 瘤 属 高 度 恶 性 ， 生 长 迅速 ， 加 之 肿瘤 边界 不 十 分 清楚 ， 故 手术 后 易 复发 
多 数 神经 外 科 医 生 主张 手术 切除 肿 疾 直到 脑 消 液 循环 梗阻 恢复 通畅 ， 术 后 再 予 放疗 。 此 
手术 死亡 率 较 高 。Ingraham 等 “3，” 早 年 报告 的 手术 死亡 率 为 26.5% Smith "Dg. 
术 死 亡 率 为 20%; Dexter (10 为 
1 表 5-1 LRHSHHATSATAA 
亡 率 为 14%， 他 指出 患 儿 年 龄 全 小 则 近期 疗效 《1955 一 1978) 
手术 死亡 率 愈 高 ， 其 报告 的 45 例 中 ， 手术 方式 例 数 术 后 1 个 月 内 死亡 数 








5 岁 以 下 的 手术 死亡 率 为 31% ， 而 5 全 切除 84 3 
岁 以 上 的 死亡 率 才 4 %。 近 全 切除 110 9 

我 院 1955~1989 年 ， 儿 童 通 母 细 ”大 部 切除 29 3 
胞 瘤 连续 手术 236 例 ,其 中 肉眼 全 切除 、 BAR 12 < 
近 全 切除 及 大 部 切除 者 占 手术 病例 总 。 话 检 * 减 压 术 1 1 


计 236 18 





数 的 90.6%， 仅 1 例 因 肿瘤 血 运 过 于 
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丰富 ， 仅 作 了 活体 组 织 检查 。 手 术 死亡 率 1955~ 1978 年 间 为 7.6% 。 见 表 5- 1。 

近 十 年 《1979 ~1989 年 ) 我 们 连续 统计 儿童 髓 母 细胞 瘤 手术 133 例 ,肿瘤 全 切 及 近 全 
切除 占 80% ， 其 中 仅 死 3 例 ， 手 术 死亡 率 已 降 到 2.2% 。 

二 、 放 射 治疗 

入 母 细胞 瘤 是 对 放疗 高 度 敏感 的 肿瘤 之 一 ， 是 该 肿瘤 综合 治疗 必 不 可 少 的 手 
BE CT. 18 zo 4-27), Weichselbaum ‘3) 经 体外 对 稻 母 细胞 瘤 细胞 进行 放射 敏感 性 试验 , 发 
现 这 种 敏感 性 是 与 组 织 氧 合 度 、 瘤 细胞 生长 动力 学 等 内 在 因素 有 关 。 髓 母 细 胞 净 有 许多 
利于 放疗 的 条 件 ， 如 生长 迅速 ， 有 丝 分 裂 指 数 高 ， 而 且 位 置 接近 脑室 和 蛛网 膜 下 腔 。 放 
疗 设备 由 早年 的 深部 X 线 到 今天 的 9 外 〈%Co) 和 直线 加 速 器 的 发 展 ， 也 大 大 改善 了 治 
TUR G9, 

近年 来 的 实践 已 证 明 ， 术 后 病人 接受 放疗 可 延长 病人 的 生存 期 。Bruce '20) 指 出 ， 所 
有 未 经 术 后 放疗 的 体 母 细胞 瘤 均 复发 ， 且 多 在 复发 后 ! 年 内 死亡 。 直 术 后 放疗 ， 目 前 统 
计 其 5 年 生存 率 达 40 ~60% 19 20)，10 年 生存 率 也 达 30 一 40% 000 30)。 早 期 有 人 主张 ， 
负 母 细胞 瘤 患者 可 单纯 给 予 放疗 ， 但 这 样 有 两 个 缺点 ，@D 放 射 治 疗 过 程 中 肿瘤 因 肿胀 ， 
使 脑 干 受 压 加 重 ， 病 人 可 能 因 颅 内 压 增 高 ， 脑 干 受 压 而 致命 。@@ 盲 目 放疗 对 较 良 人 性 肿瘤 


(如 星 形 细胞 瘤 ) 的 效果 不 好 ， 可 能 延误 病情 。 现 在 多 数 作者 5 018 322) 主张 ,在 手术 
切除 肿瘤 ， 使 脑 冰 液 循环 梗阻 解除 ， 同 时 确切 作出 病理 诊断 后 再 行 放射 治疗 。 
基于 借 母 细 胞 瘤 易 转移 的 特点 ， 放 疗 应 针对 全 中 枢 神经 系统 O 4。Landberg'45) 


对 50 例 艇 母 细胞 瘤 病 人 不 同治 疗 的 存活 状况 进行 对 比 发 现 ， 单 纯 术 后 瘤 床 放疗 10 年 存活 
率 仅 5 96. ESTERI OT RENE 0596. dE Hc rh CHR ETT MR RSD BIT 104€ FE 
活 率 可 达 53% 。 放 疗 目前 疗效 差异 较 大 ， 可 能 与 手术 切除 程度 有 关 。 

一 般 强调 术 后 早期 放疗 ， 多 在 术 后 1 ~ 2 周 内 开始 “2)。 应 对 全 中 枢 神经 系统 进行 
放疗 ， 并 在 此 基础 上 病灶 局 部 增加 放疗 剂量 。 美 国 儿童 肿瘤 组 苗 母 细胞 瘤 治疗 协调 委员 
会 (MPCPOG) 推荐 的 方案 是 分 三 部 份 ， 全 脑 、 峭 药 及 后 颅 凹 。 全 了 脑 放疗 应 包括 得 板 ， 
EMM, PEI FRU HR KF. MARGY (4000rad)， 后 颅 凹 局 部 加 15Gy 
(1500rac), #HH35Gy (3500md)， 每 次 不 超过 2 Gy (200rad)， 最 好 在 150~ 180rad。 
对 于 3 PU KS IL ANAT AMM 24Gy (2400rad)， 全 脑 35.2Gy (3520rad), 后 颅 凹 局 部 
加 量 致 总 量 为 48Gy (4800rad)。 这 一 方法 所 用 放疗 量 大 大 高 于 60 年 代 以 前 所 用 剂量 “te)， 
现 已 为 多 数 人 所 接受 T 0 at， 并 认为 是 脑 背 髓 放射 耐 受 的 极限 35)。 

Mazza “36) 认 为 对 复发 肿瘤 的 放疗 效果 不 如 第 一 次 。 他 统计 19 例 复发 病例 ， 发 现 1 
年 存活 率 为 64%， 3 年 存活 率 为 43% ， 5 年 存活 率 仅 为 17% 。 

放疗 尽管 是 一 种 十 分 有 效 的 治疗 方法 ， 但 其 并 发 症 亦 较为 严重 。 约 30% 病 儿 在 放疗 
开始 后 不 久 即 可 有 血红 蛋白 和 外 周 血 白细胞 降低 ， 约 16% 病 人 不 得 不 终止 放疗 209。 严 
重 供 发 症 主要 是 全 脑 和 将 摆 放疗 所 致 。 目 前 最 多 见 的 借 发 症 是 发 育 迟 缓 ， 主 要 表现 在 行 
为 和 学 习 记 忆 方 面 。Hirsch 7 统计 19 例 放疗 后 患 儿 的 智商 (IQ》 发 现 30% 低 于 70。 

放疗 后 病人 46.7% 表 现 有 矮小 ， 并 认为 约 1/5 病 人 有 不 同 程度 内 分 小 功能 损害 ,影响 
到 包括 甲状 腺 素 、 生 长 激素 和 性 激素 等 多 种 内 分 小 激素 水 平 降低 。 有 的 报道 其 发 生 率 可 
达 80% ‘7. Sliverman 27) 将 进行 放疗 和 未 进行 放疗 的 病人 进行 比较 发 现 除 IQ 外 ，EQ 
(educational! Quotient) 和 算术 EQ 均 有 下 降 。 关 于 不 同年 龄 患 儿 的 发 育 迟 缓 的 表现 ， 
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Chin«o 3l fe 4 岁 患 儿 表 现 为 学 习 能 力 低下 ，5 ~ 7 岁 患 儿 在 学 校 多 学 习 成 绩 不 佳 ，8 
岁 以 上 患 儿 除 智 商 低下 外 ， 还 可 表现 为 个 子 矮 小 和 内 分 洲 功 能 低下 。 此 外 ， 放 疗 供 发 
症 还 包括 中 耳 和 第 8 对 颅 神经 损害 及 放射 性 脑 坏 死 。Hoffman(24) 还 报告 1 例 髓 母 细 胞 
瘤 放疗 后 发 生 脑膜 瘤 。 

在 放射 治疗 期 间 应 注意 血 象 变化 。 如 末梢 白细胞 降 到 2500/mms3 ,或 血小板 降 到 10 
Ji mm? 以下， 应 暂时 停止 放疗 ， 待 血 象 回升 后 再 重新 开始 。 上 述 情况 多 发 生 在 放疗 
开始 后 的 第 2 周末 。 

冰 髓 转移 的 放射 治疗 近期 效果 较 好 ， 如 有 复发 可 加 量 12Gy (1200rad) ( 8 XD. 

三 、 化 学 治疗 

髓 母 细 胞 瘤 术 后 单纯 化 疗 未 见 明 确 疗 效 ， 即 使 在 手术 、 放 疗 后 应 用 化 疗 其 结果 亦 有 
争议 ‘2. 39. 40, «0, Mazzacoffit 47 Bl AG 5 年 存活 率 ,手术 + 放疗 + 化疗 组 达 60%， 
明显 高 于 未 行 化 疗 组 (37% )。Thomas(s9) 对 8 例 复发 病人 用 BCNU 和 地 塞 米 松 及 鞘 内 
FAR Me (methotrexate) 联合 化 疗 ， 其 中 5 例 同时 瘤 灶 局 部 加 低 量 放 疗 ， 结 果 所 有 
病人 均 有 不 同 程度 疗效 ， 其 中 6 例 明显 有 效 ，2 例 疗效 不 显著 者 均 为 第 二 次 复发 肿瘤 。 
但 Stiller ceo 对 30 例 患 儿 进行 化 疗 发 现 对 生存 无 明显 影响 。 

Hoffmant24) 曾 术 前 应 用 氨 甲 蝶 叭 ， 其 目的 在 于 避免 鞘 内 应 用 氨 甲 蝶 叭 所 引起 的 脑 白 
质 病 ， 但 目前 尚 无 肯定 的 结论 。 

60 年 代 主 要 应 用 的 化 疗 药物 有 菏 内 用 氨 甲 蝶 吟 和 静脉 用 长 春 新 碱 “20)。70 年 代 引入 
硝 基 脲 类 〈nitrourea)， 该 类 药物 具有 分 子 量 低 、 脂 溶性 高 等 特点 ， 因 而 较 易 透 入 细胞 
膜 和 血 脑 屏 障 。 其 它 临床 证 明 有 一 定 疗效 的 药物 包括 ， 甲 基 苹 肝 、 放 线 每 素 、 阿 老 素 、 
环 磷 酰胺 和 皮质 激素 类 药物 等 “42)。 

对 于 化 疗 的 指针 ，Bloom (47? 认 为 化 疗 对 肿瘤 全 切除 病人 无 效 ,因而 主要 用 于 部 分 切 
除 或 仅 行 活检 的 病人 ， 或 2 岁 以 下 患 儿 。 多 数 作者 (7，!8， 20, 39, 43) 认 为 复发 病人 可 加 用 
化 疗 。 

单一 药物 化 疗 一 般 无 效 ， 目 前 主张 联合 用 药 。 国 际 儿童 肿瘤 协会 ‘SIOP) 应 用 化 疗 
方案 是 长 春 新 碱 1. 5mg /m3 静 滴 与 放疗 同时 进行 ， 一 般 用 8 次， 放疗 停止 后 四 周 ， 再 静 
滴 化 疗 药物 ， 用 同 量 长 春 新 碱 加 CCNU100mg/m? 口服 ， 同 时 口服 强 的 松 40mg/m?, iE 
续 用 14 天 ， 在 这 14 天 内 长 春 新 碱 分 别 在 第 1 、8 和 15 天 用 ， 每 6 周 为 1 个 疗程 ， 进 行 8 
个 疗程 〈 1 年 )。 他 们 研究 287 例 患 儿 ， 初 期 结果 是 令 人 满意 的 。 但 其 各 国 统计 间 有 较 明 
显 差异 。 美 国 加 州 大 学 旧金山 分 校 (UCSF) RR, MEER. KEN 
和 CCNU 治 疗 16 例 复发 病例 ， 其 中 10/16 例 有 效 ， 5 /16 无 反应 ， 有 1 例 恶 化 。 其 化 疗 开 
始 时 间 多 在 手术 放疗 后 10 个 月 左右 。 

Grafts «Scl Je BL Rh JE Bg IS 6 4o 55 EP AEA IECUR REP ETE ERO Am HT PE ST ER 
对 低 的 剂量 下 得 到 ， dE E GEI RE JE OS PL FR AIRES RI VETE UC E ACD A 
HEE XK BEAR £j o TEM BE TH. DERE EXE A EZ ETT TS 19 R3. PERLE GE IC AH Hy Ua] 
的 相互 作用 ， 避 免 增加 药物 毒性 。 此 外 ， 化 疗 药物 特别 是 联合 应 用 ， 其 副作用 是 相当 明 
显 的 。 相 当 数 量 的 病人 都 因 不 能 耐 受 而 终止 化 疗 。 在 化 疗 期 间 应 随时 监测 外 周 血 象 变化 ， 
一 旦 发 现 全 血细胞 减少 应 予以 及 时 处 理 甚至 暂停 化 疗 (42)。 

【预后 】 
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目前 多 数 统计 5 年 存活 率 均 在 30% 以 上 ， 最 高 统计 达 80% 。( 表 5 - 2 ) Quest UAF 
效 的 提高 与 术 后 重视 对 整个 脑 与 消 能 轴 进行 放射 治疗 是 分 不 开 的 。Bruce“”' 认 为， 最近 
几 年 来 对 儿童 钵 母 细胞 瘤 的 治疗 与 结果 有 明显 的 进步 。 他 新 报告 的 15 例 病例 中 仅 1 例 死 
亡 ， 且 CT 扫描 证 实 无 肿瘤 复发 的 征象 。CT 的 广泛 应 用 改善 了 对 本 病 的 治疗 效果 ， 这 表 
现在 :四 早期 诊断 ;四 可 以 清楚 地 确定 肿瘤 的 范围 :@@ 为 后 颅 思 放疗 提供 了 良好 的 设计 ， 
Q 卫 容易 识别 有 无 肿瘤 复发 的 迹象 。 


*5-2 介 母 细胞 瘤 手术 + 放疗 后 生存 率 








作 者 (年 代 ) 例 数 5 年 生存 率 〈% 10 年 生存 率 (%) 
Spitz (1947) 1? 97 0 0 
Bloom (1952-1980) ‘18? 87 32 一 

(1952-1976) 19) 118 一 32 
Malaley & Hul (1953-1973) (19) 32 41 22 
Harisiadis (1963-1975) ‘19? 58 40 31 
Chin (1964-1976) (19 10 80 = 


Berry (1958-1978) ‘19 19 56 43 
Park (1983) (38) 144 47 42 
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关 ( 表 5 - 3 )。 全 切除 可 明显 改善 预后 ，Raimondi (40 认为 部 份 切 除 和 单纯 活检 其 生存 
率 无 明显 差别 。 

术 后 放疗 如 前 述 ， 是 延长 生存 期 的 重要 手段 ， 辅 助 化 疗 也 有 一 定 作用 。 此 外 患者 年 
龄 与 预后 有 密切 关系 ， 多 数 文献 指出 较 大 年 龄 的 儿童 及 成 人 髓 母 细 胞 瘤 患 者 的 预后 较 
Af UU, Dexter ‘1 报告 崩 母 细胞 瘤 在 10 岁 以 上 的 患 儿 平 均 生存 期 为 25.4 个 月 ,而 10 岁 以 
下 者 平均 生存 期 仅 为 51.8 个 月 。Schut ‘7 ?认为 与 2 岁 以 上 儿童 在 肿瘤 全 切 后 行 放射 治 
Jf. Kos 年 生存 期 可 达 60%; 而 2 岁 以 下 患 儿 100% 均 于 术 后 2 ~ 3 年 内 复发 而 死亡 。 
Stiller ‘4 统计 368 例 病人 中 有 306 例 完成 放疗 ,其 中 小 于 5 岁 患 儿 短期 生存 率 明显 低 于 5 
岁 以 上 的 患 儿 ， 但 这 种 差异 在 6 年 以 上 存活 期 者 不 明显 。 因 而 可 认为 小 儿 患 者 生存 期 低 
于 大 龄 患 儿 。 应 注意 的 是 复发 和 有 转移 病例 ， 其 预后 大 大 低 于 第 一 次 治疗 ， 即 使 在 使 用 
放疗 和 化 疗 ， 也 不 会 获得 满意 的 疗效 。 

我 院 随 诊 到 的 儿童 期 复 母 细胞 瘤 共计 196 例 ,其 中 1 年 内 死亡 者 占 随 诊 总 例 数 的 43%， 


表 5-3 手术 切除 程度 与 5 年 生存 率 
5 年 生存 率 % 
肿瘤 全 切 次 全 切除 部 份 切除 或 活检 
Hoffman (1983) (20 129 59 49 
Berry (1981) (31? al 64 56 
Mazza (1981) (3) 47 52 35 13 
Raimondi (1979) «49 - 41.6 30 











E s (年 代 ) 例 数 
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5 年 以 上 仍 生存 者 为 16.3%% ，10 年 存活 率 仅 为 4 % 。 我 们 推测 本 组 5 年 存活 率 较 低 可 能 
与 部 份 患 儿 术 后 未 能 进一步 行 充 分 的 放射 治疗 有 关 。 我 们 的 病例 生存 超过 10 年 者 多 为 手 
术 作 到 肿瘤 全 切 或 近 全 切除 的 病例 《〈 且 手术 后 皆 作 过 全 脑 及 背 艇 轴 的 放疗 )。 有 人 认 
为 ， 多 切除 肿瘤 会 增加 肿瘤 的 播 散 ， 但 我 们 的 病例 发 生 脊 摆 转移 症状 者 很 少 ， 故 不 支持 
这 种 观点 ， 本 组 术 后 死亡 者 多 因 局 部 复发 (短期 内 颅 压 再 次 升 高 )， 生 存 期 在 5 年 以 上 者 
和 皆 能 正常 上 学 或 已 参加 工作 ， 无 复发 症状 。 

综 上 所 述 ， 影 响 预 后 的 因素 是 多 方面 的 。 无 疑 ， 彻 底 切 除 病 灶 ， 术 后 辅 以 足够 剂量 
的 放疗 ， 有 条 件 配 合 化 疗 等 综合 治疗 措施 ， 可 能 会 大 大 延长 髓 母 细胞 瘤 患 儿 的 生存 期 。 
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第 六 章 “ 小脑 星 形 细胞 瘤 


【概述 】 

小 脑 星 形 细胞 瘤 (Cerebellar astrocytoma) 是 儿童 常见 的 后 颅 叫 肿 痛 之 一 。 肿 fel 
分 化 良好 ， 生 长 缓慢 ， 是 儿童 后 颅 凹 肿瘤 中 预后 较 好 的 一 种 。 

一 、 患 病 率 

小 脑 旺 形 细 胞 瘤 是 最 良性 的 儿童 颅 内 胶 质 瘤 ,发 病 率 较 高 Craig '' ' 报 道 占 儿童 颅 内 
肿瘤 的 20% ，Bailey“':? "报告 占 儿 童 颅 内 肿瘤 的 24% ,Ingraham 等 "3) 总 结 185 例 12 岁 以 
下 的 后 颅 凹 肿瘤 ， 其 中 小 脑 星 形 细胞 瘤 占 56 例 。 Leonard 等 综述 费城 、 芝 加 哥 及 多 伦 多 三 
家 儿童 医院 资料 ， 小 脑 星 形 细胞 瘤 约 占 儿 童 颅 内 肿瘤 的 12~17% “4?。 一 组 661 例 儿童 颅 
内 肿瘤 分 析 中 ,小 脑 星 形 细胞 瘤 占 20% ‘5 Humpherys ‘© ) 报 告 在 多 伦 多 儿童 医院 1950 一 
1975 年 间 后 颅 凹 肿瘤 451 例 中 ,本 病 111 例 (24.8% ). Delong ‘7 ' 的 报告 认为 本 病 发 病 稍 
高 于 体 母 细胞 瘤 ， 居 后 颅 凹 肿瘤 之 首 。 罗 氏 等 报告 O 儿童 小 脑 星 形 细胞 瘤 113 例 ， 占 同 
期 儿 音 颅 内 肿瘤 的 9. 4% 。 本 组 儿童 小 脑 星 形 细 胞 瘤 231 例 , 占 儿 童 颅 内 肿瘤 总 数 的 11.6 池 ， 
占 后 颅 止 肿瘤 的 24.6% o 

Z. ARER 

文献 报道 小 脑 星 形 细胞 瘤 两 性 发 病 无 明显 差异 或 男性 稍 高 于 女性 .Cuneo 1459) 
PE 153.8% 0 Matson “报告 121 例 中 ,男性 65 例 , 女性 56 例 ,本 组 中 男性 136 例 (58.8% )、 
女性 95 例 〈41.2% )。 发 病 高 峰 年 龄 Cuneo “9 报告 为 5 ~ 9 X. Jackson ao 报告 多 见 
于 3 ~ 9 岁 ， 高 峰 在 5 ~ 7 Y. Mason ‘1 报告 发 病 高 蜂 为 5 岁 和 8 岁 。 本 组 病例 的 年 
龄 分 伤 见 图 6 - 1 。 年 龄 最 小 者 11 个 月 ，8 ~ 14 岁 为 发 病 高 峰 年 龄 组 〈 约 占 总 数 的 
59.896). 


5 

例 

* o5 勇 性 136 例 
P dct 95 (4 
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图 6 1 儿童 小 脑 星 形 细胞 瘤 年 龄 分 布 (231 例 ) 
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三 、 部 位 

Ringertz 等 报告 的 50% 的 小 脑 星 形 细胞 瘤 位 于 小 脑 半球 (12), 罗氏 〈8 ) 报告 56.6% 
位 于 小 脑 半 球 ,20.4%% 位 于 晤 部 ，19.5% 位 于 第 四 脑室 ，3. 5% 位 于 桥 脑 小 脑 角 。 本 组 小 
脑 星 形 细胞 瘤 多 数位 于 小 脑 半 球 ， 其 次 为 是 部 及 第 四 脑室 ， 少数 位 于 桥 小 脑 角 。 

【病理 】 

小 脑 星 形 细胞 瘤 多 位 于 小 脑 半球 ， 其 次 为 是 部 及 第 四 脑室 ,少数 可 位 于 桥 脑 小 脑 角 。 

KERR: 肿瘤 境界 不 清 ， 呈 灰白 或 灰 红色 ， 其 软 硬 程度 由 于 有 无 可 变 或 粘液 变性 
而 不 同 ， 可 以 较为 硬 革 ， 亦 可 质地 较 软 。 一 般 血 运 不 太 丰 富 。 于 性 变 是 小 脑 星 形 细胞 痛 
的 一 个 显著 特征 ，Gol (15) 统计 小 脑 星 形 细胞 瘤 中 82% 有 村 变 .Ingraham (3) 等 报告 56 
例 儿童 小 脑 星 形 细胞 瘤 中 有 讲 变 者 占 55 .4% 。 春 性 变 有 二 种 类 型 : 其 一 是 “于 在 瘤 内 ”, 即 
肿瘤 组 织 内 有 单 或 多 房 的 襄 ， 故 礁 壁 由 瘤 组 织 构成 ,肿瘤 可 有 边界 ,但 部 份 可 边界 不 清 ， 
有 时 可 长 入 脑 干 内 而 造成 手术 切除 不 彻底 ， 另 一 种 为 * 瘤 在 囊 内 光 BAAR AMEE, 
BAA IER M FÆ MEL Gol 15) 报告 这 二 种 类 型 的 发 生 率 相似 。 本 组 有 礁 变 者 占 65 % 。 
杆 的 大 小 不 一 ， 小 者 肉眼 看 不 到 ， 只 能 在 显微镜 下 才能 看 到 ， 大 者 则 全 部 肿瘤 仅仅 为 一 
单 房 性 的 森 。 惠 液 多 数 为 黄色 清亮 液体 ， 多 数 20~ 30ml 左 右 ， 最 高 者 可 达 70~ 80m]. 通 
常 细 液 蛋白 含量 较 高 ， 呈 淡 黄 色 ， 离 体 后 可 自 凝 〈Eroin' s 征 阳性 ), 极 少 坏死 和 出 血 。 
部 份 瘤 组 织 中 可 有 钙化 灶 (本 组 占 8 % )。 

镜 下 所 见 ， 小 脑 星 形 细胞 瘤 实际 上 并 不 完全 是 毛 状 形 星 形 细胞 的 组 织 学 形态 。 实 性 
的 肿瘤 常常 是 分 化 良 好 的 纤维 形 星 形 细胞 构成 。 胞 浆 少 而 有 突起 ， 故 经 常 形 成 细小 突起 
互相 连接 形成 朴 松 的 网 样 结构 。 细 胞 核 贺 或 卵 圆 形 ， 部 分 细胞 核 插 梭 形 。 没 有 或 少 有 核 
分 裂 相 。 肿 瘤 内 血管 为 毛细 血管 ， 数 量 不 多 (图 6 -2 ，3 )。 偶 见 钙化 斑点 。 肿 瘤 含有 
丰富 的 胶 质 原 纤维 且 经 常 有 胶 质 原 纤维 的 增 粗 或 星团 块 状 改变 ， 此 为 小 脑 星 形 细胞 瘤 的 
又 一 特征 。 有 时 肿瘤 细胞 较 多 的 呈 梭 形 形 态 则 诊断 毛 状 形 星 形 细胞 奖 ， 但 仍然 不 如 发 生 
在 漏斗 部 位 的 毛 状 形 星 形 细胞 瘤 形态 典型 。 RERESET, VARE NY 
附着 的 肿瘤 结 节 行 病理 组 织 学 检查 。 ESE NS TS AT HP si a OR oy NE T A A 
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图 6 -3 小脑 星 形 细胞 瘤 镜 检 : MALIN EERE EE aN 
结构 CHE x 400) 


察 为 典型 的 星 形 细胞 瘤 结 构 。 

圳 性 的 小 脑 星 形 细胞 瘤 同 “ 小 脑 单纯 性 囊肿 ” 若 缺 少 琳 内 肿瘤 结 节 的 病理 组 织 学 像 
作为 依据 ， 两 者 很 难 鉴别 。 因 此 ， 在 诊断 所 谓 小 脑 单纯 性 囊肿 时 应 该 谨慎 。 

Winston (26) 将 小 脑 星 形 细胞 瘤 的 显 微 结构 分 成 三 型 ，A 型 ， 镜 下 可 见 有 散在 微小 
囊 变 , 含 Rosenthal 纤 维 ， 软 膜 有 瘤 细胞 沉积 和 局 灶 性 少 枝 胶 质 细胞 :， B 型 :细胞 密度 高 ， 
可 见 有 丝 分 裂 分裂 相 ， 有 局 灶 坏 死 ， 血 管 周 假 性 菊 形 团 或 钙化 CH: 兼 有 A 、B 
二 型 的 特点 。 他 认为 A 、B 二 型 在 许多 方面 有 所 不 同 ， 并 且 不 同类 型 的 组 织 学 特点 与 肿 
瘤 复发 及 预后 有 密切 关系 。 

【临床 表现 】 

因 肿 净 生 长 缓慢 ， 故 病程 多 较 长 ， 由 数 周到 3 年 不 等 “13)。 本 组 患者 病程 为 2 周 ~ 
4 年 ， 平 均 病程 为 10.5 个 月 ， 本 病症 状 及 体征 皆 因 颅 内 压 增高 和 小 脑 损害 所 致 。 通 常 颅 
内 压 增高 出 现 较 早 ， 小 脑 症 状 则 较 晚 。 

一 、 症 状 和 体征 

(一 ) 颅 内 压 增高 ”小脑 星 形 细 胞 瘤 很 易 引起 梗阻 性 脑 积 水 头痛、 呕吐 常 为 首发 症 
状 。 头 痛 初 期 为 间歇 性 ， 随 疾病 进展 头痛 变 为 持续 性 ， 并 可 伴 有 喷射 性 呕吐 。 头 痛 多 以 
杭 部 重 ， 亦 可 发 生 在 前 额 部 。 头 痛 常 发 生 在 清晨 或 夜间 ， 病 人 常 可 痛 醒 。 小 儿 头 痛 不 能 
用 语言 表达 时 ， 可 表现 为 阵 发 性 哭 益 或 用 手 击 头 。 有 些 病人 在 长 时 间 头 痛 之 后 才 出 现 小 
脑 体征 ， 这 种 次 序 对 诊断 颇 有 帮助 。 本 组 有 头痛 者 占 73.8% ， 其 中 作为 首发 症状 者 占 
58.6%。 肿 瘤 位 于 上 是 部 者 很 快 使 脑 峭 液 循环 受阻 ， 故 头痛 呕吐 的 出 现时 间 较 之 位 于 小 
脑 半 球 者 为 早 。Cohen 12 ) 描 述 肿 瘤 位 于 是 部 者 ,平均 病程 为 15.8 个 月 ,小 脑 半 球 者 为 18 
个 月 。 颅 内 压 增高 晚期 可 发 生 昏 迷 或 强直 样 抽 搞 ( 呈 角 己 反 张 )， 通 常 称 为 “小 脑 危 象 "“ 
Gol (15) 组 报告 其 发 生 率 为 11%, 国 内 文献 报告 ”为 7 一 9% ,本 组 占 5. 9%。 颅 内 压 增高 的 另 
一 常见 症状 为 呕吐 ， 多 发 生 在 清晨 ， 常 不 伴星 心 。 呕 吐 时 可 伴 或 不 伴 头 痛 。Carmel (14) 
指出 车 频繁 呕吐 后 使 头痛 减轻 ， 可 能 由 于 呕吐 时 的 脱水 和 过 度 换 气 降低 了 颅 内 压 。 本 组 
有 呕吐 者 占 84.8% ， 其 中 10.9% 病 例 呕吐 为 首发 症状 。 呕吐 除 颅 内 压 增 高 的 因素 外 ， 少 
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数 可 因 肿 瘤 直接 压迫 刺激 第 四 脑室 底 的 呕吐 中 枢 而 产生 呕吐 , 故 呕 吐 较 头 痛 的 发 生 率 高 。 
视 乳 头 水 肿 或 继 发 性 视神经 萎缩 是 颅 压 增高 的 可 靠 证 据 .Gol(15) 报 告 占 90% ,Matson(l6) 
报告 占 91% ,罗氏 《8 ) 报告 占 84%， 其 中 完全 失明 者 占 6.3%。 较 小 的 儿童 常 因 颅 缝 易于 分 
离 来 代 偿 颅 压 增高 ， 故 视 乳 头 水 肿 较 大 龄 儿童 发 生 率 低 。 

(二 ) 小 脑 损害 征 ” 因 病变 多 在 小 脑 半 球 , 故 多 表现 为 单 侧 肢 体 共 济 失 调 ， 通 常 上 肢 
较 下 肢 更 明显 ， 表 现 为 患 侧 肢 体 动作 条 拙 ， 持 物 不 稳 ， 不 能 扣 纽扣 及 用 勺 进食 等 随意 运 
动 的 幅度 、 力 量 、 方 向 及 速度 的 失调 。 检 查 时 可 有 指 鼻 及 轮 替 试验 不 稳 ， 肌 张力 及 妥 反 
射 低下 等 。 肿 瘤 位 于 量 部 或 小 脑 半球 近 中 线 者 ， 可 表现 为 平衡 障碍 或 静止 性 共 济 失调 ， 
多 向 后 倾倒 ， 并 有 小 脑 步 态 。 肿 瘤 位 于 上 是 部 者 ， 病 人 多 向 前 倾倒 ， 下 是 部 者 多 向 后 倾 
倒 ， 严 重 者 可 不 能 行走 或 站 立 。 肿 瘤 在 小 脑 半 球 者 出 现 眼球 震 闸 明显 多 于 是 部 者 。 
Delong (7 > 等 报告 眼 震 的 发 生 率 为 75% 。 本 组 72.9% 病 例 存在 眼 震 , 多 为 水 平 粗 大 眼 震 ， 
少数 可 伴 有 旋转 或 垂直 性 眼 震 ， 后 者 常 表明 肿瘤 可 能 已 侵犯 脑 干 内 。 小 脑 损害 严重 者 可 
有 小 脑 性 语言 ( 构 音 不 清 或 爆发 式 语言 )。 本 组 有 小 脑 体征 者 占 71.7%， 其 中 作为 首发 症 
状 者 为 12.6%。 

(三 ) 其 他 ”@ 颈 部 抵抗 或 强迫 头 位 ， 较 为 常见 ,本 组 有 绒 部 抵抗 者 占 34.6%， 常 伴 
有 颈 部 疼痛 和 不 敢 转 动 ， 此 乃 小 脑 扁 桃 体 下 疝 压 迫 颈 神经 根 所 致 。 若 为 一 侧 小 脑 扁桃 体 
下 疝 〈 该 侧 小 脑 半 球 肿瘤 所 致 ) 到 椎 管 ， 常 引起 患 儿 头 部 倾斜 (本 组 占 12.2% )， 多 数 患 
儿 头 向 患 侧 倾斜 ， 因 这 种 姿势 可 能 有 利于 维持 脑 背 液 循环 通畅 。@ 颅 神经 损害 ， 双 侧 眼 
球 内 斜视 为 外 展 神经 麻痹 的 结果 ( 颅 内 压 增 高 所 致 ?， 本 组 占 34.6% Delong (7) 报告 
占 50%。 罗 氏 “8) 报告 有 第 7 、8 、9 、10 对 颅 神经 损害 者 仅 占 7 ~12%， 上 述 体征 往 
往 提示 肿瘤 侵犯 第 四 脑室 底 或 侵入 脑 干 。 锥 体 束 征 阳 性 时 ， 提 示 肿 瘤 已 长 入 脑 干 。@@ 头 
颅 增 大 : 多 为 较 小 儿童 ， 系 因 颅 内 压 增高 使 颅 缝 分 离 的 结果 。 有 的 小 脑 半 球 肿瘤 可 使 局 部 
颅骨 变 薄 和 局 限 性 隆起 。@ 抽 搞 发 作 ， 常 为 小 脑 危 象 ， 表 现 为 阵 发 性 去 大 脑 强 直 ， 意 识 
表 失 ， 角 号 反 张 ， 呼 吸 及 心率 改变 等 ， 多 为 肿瘤 直接 或 间接 压迫 脑 干 所 致 。 对 这 种 严重 
征象 需 立 即 采取 抢救 措施 ,此 外 Kepes G^ 曾 报告 1 例 肿瘤 侵入 颈 部 肌肉 和 软组织 造成 
局 部 肿块 。 

【辅助 检查 】 

—. MEXXRH 

多 数 显示 颅 内 压 增高 征 ( 颅 缝 分 离 及 指 压 迹 增多 等 ), 有 些 肿瘤 位 于 小 脑 半 球 者 可 
见 病 侧 枕骨 鳞 部 变 薄 及 侵蚀 等 。 国 内 文献 报告 17) 小 脑 星 形 细胞 瘤 钙化 者 约 5 6. Golas 
报告 钙化 者 为 5.3% ， 本 组 有 10 例 肿瘤 有 钙化 (4. 3%)。 

二 、 腰 椎 穿刺 

多 因 颅 内 压 增高 而 不 宜 做 此 项 检查 ， 本 组 腰 穿 者 19 例 ， 颅 内 压 皆 高 。 多 数 脑 消 液 化 
验 正常 ， 少 数 蛋白 定量 增高 。 

三 、 造 影 检查 

(O 脑室 造影 典型 的 小 脑 半球 肿瘤 在 侧 位 像 表 现 为 导 水 管 向 前 届 折 , 汤 氏 位 像 第 
四 脑室 及 导 水 管 向 健 侧 移 位 〈 图 6 - 4 )， 当 肿瘤 突入 第 四 脑室 可 见 导 水 管 扩张 呈 喇 叭 口 
状 及 第 四 脑室 有 充盈 缺损 ， 肿 瘤 位 于 小 脑 半球 偏 外 侧 则 侧 位 像 第 四 脑室 及 导 水 管 轻 度 向 
前 移 位 而 形态 大 致 正常 ， 汤 氏 位 则 见 第 四 脑室 向 健 侧 移 位 及 患 侧 的 侧 隐 窝 消失 ， 肿 瘤 位 
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(B) 


图 6-4 35 岁 小脑 星 形 细胞 瘤 脑室 Conray 造 影 
OO 汤 氏 位 ， 显 示 第 四 脑室 向 对 侧 移 位 。( B ) 侧 位 ， 第 四 
脑室 及 中 脑 导 水 管 向 前 移 位 


SMR, CTIA StF TE MB Se A ARH ae Za. 





F AN ABMS] BB 1 EL Hy FS TU ik 
受 压 向 前 移 位 或 闭锁 。 脑 室 造影 
能 比较 准确 地 判断 肿瘤 的 部 位 ， 
给 手术 提供 了 很 大 帮助 。 

(>) 椎 动脉 造影 儿童 较 少 
做 此 项 检查 。 造 影 结果 对 小 脑 半 
球 肿瘤 有 较 大 的 诊断 价值 ， 可 以 
见 到 小 脑 前 上 动脉 向 上 移 位 ， 小 
脑 后 下 动脉 向 下 后 移 位 ， 但 低位 
肿瘤 亦 可 使 小脑 后 下 动脉 近 端 向 
上 移 位 ， 肿 瘤 较 大 时 ， 可 见 基底 
动脉 向 前 或 向 对 侧 移 位 。 

四 、CT 检 查 

小 脑 星 形 细胞 瘤 视 其 组 织 学 
特点 在 CT 检查 中 常 表现 为 累及 小 
脑 半 球 及 中 线 的 病灶 ,CT 平 扫 为 
等 或 低 密度 病灶 。 一 般 I 级 星 形 
细胞 瘤 为 低 密度 病灶 ， 与 脑 组 织 
分 界 清楚 , 占 位 效应 常 显著 : [1 ~ 
卫 级 星 形 细胞 瘤 多 表现 为 略 高 密 
度 、 混 杂 密 度 病灶 或 囊 性 肿块 ， 
可 有 点 状 钙化 或 肿瘤 内 出 血 。IV 
级 星 形 细 胞 瘤 显 示 略 高 或 混杂 密 
度 病灶 ,病灶 周围 水 肿 相 当 明显 ， 
境界 不 清 。 增 强 扫描 ， 工 级 星 形 
细胞 瘤 无 或 轻 强化 ， 了 ~ IVA 
形 细胞 瘤 明 显 强 化 ， 呈 形态 密度 
不 一 的 不 规则 或 环 状 强化 。 小 脑 
星 形 细胞 瘤 就 其 囊 变 特点 可 分 二 
组 ， 即 伴 有 厢 壁 结 节 或 较 大 肿瘤 
实质 部 份 增强 而 厢 壁 不 增强 的 良 
PERHERE: EIPRE RIRE E 
ZETT EIR ARE ZI SR AE D BEE P 
灶 ， 但 要 严格 区 分 良 恶 性 病灶 是 
不 可 能 的 〈 图 6 - 5~11)。 图 中 
Som LR EEA A 


Zimmerman (27) 对 儿童 小 脑 星 形 细胞 瘤 的 CT 表现 进行 观察 发 现 ,Wi nston A 型 多 为 
KÆRE 〈85 % )， 而 实 性 肿瘤 中 78% 为 B 型 。 实 体 伴 小 事 者 均 为 C 型 。 
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图 6 -5 SIL, Ni AB eH CT 图 6 -6 女 8 岁 , 右 小 脑 半球 星 形 细胞 
增强 扫描 : 右 小 脑 半 球 圆 形 低 密度 病灶 。 MCT HBT: SERMONIS 
ME TEE EE aH 1 BE HS 





(A) (B 


图 6 -7 男 5 岁 ， 左 小 脑 星 形 细胞 瘤 CT 扫描 
OO 平 扫 , 实 性 种 六 部 位 旦 等 密度 ， 部 份 区 域 高 密度 ,第 四 芒 室 受 压 移 位 ，( B ) 增强 扫描 ， 
肿瘤 皇 不 规则 强化 


== 





图 6 -8 39 X.X4MCERRUEAGUNMICT He 9 yuy, Ac ^) Bii E ER HUE UR ECT 
FPH: SORIA REOR. aE eR ab A ee 增强 扫描 ,肿瘤 明显 强化 FAR RT DUAE C 





图 6 10 女 11 岁 ， 小 脑 刀 部 星 形 细胞 瘤 CT 增强 扫描 ， 
Be RE to EE E2 EE LTE TA 
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图 6 11 Bay, AMR OM CTA 
(OO PH. BRINE FREE. AINA OR (B) Rm. MALERNE. NE 
部 份 强化 (Re CEMA 


五 、MRI 检 查 

MRI 扫描 肿瘤 常见 为 长 Ti 及 长 Tz 异 常 信号 ， 春 液 因 蛋白 含量 高 而 与 脑 并 液 有 别 。 一 
般 是 轴 内 起 源 性 肿瘤 的 特征 ， 病 灶 被 脑 白质 包 绕 ， 肿 瘤 边 界 轮廓 不 清 ， 肿 瘤 不 易 与 水 
肿 相 区 别 。 对 儿童 小 脑 半球 长 T 、 长 T 病 灶 应 考虑 为 小 脑 星 形 细胞 痛 。 

【诊断 及 鉴别 诊断 】 

Matson (16) 指出 本 病 主要 特点 为 慢性 进行 性 颅 压 增高 ， 头 痛 、 哎 吐 、 走 路 不 稳 及 
颈 部 疼痛 等 。 他 报告 的 34 例 中 首发 症状 为 头痛 者 11 例 ,呕吐 者 6 例 、 走 路 不 稳 者 6 例 ， 哮 
MR HUGE 5 例 、 颈 抵抗 或 颈 部 疼痛 者 5 DI, RAE 1 例 。 本 组 病例 多 数 为 先 有 鼎 内 压 
增高 , 数 月 或 数 年 后 有 小 脑 损害 症 , 亦 有 部 份 病例 先 有 小 脑 损害 征 后 再 出 现 颅 内 压 增高 。 
小 脑 损害 以 半球 为 主 ， 这 是 本 病 的 特点 。 本 病 须 与 下 列 疾病 相 鉴 别 ，Q 揣 母 细胞 净 ， 发 
病 年 龄 多 较 小 ， 主 要 位 于 是 部 。 晤 部 损害 较 半球 损害 明显 得 多 。 病 程 进展 较 迅速 。 肿 瘤 
伙 变 及 钙化 少见 。 脑 峭 液 细胞 学 检查 可 发 现 脱落 的 瘤 细胞 。 名 小 脑 血管 网 状 细胞 冶 ， 常 
位 于 小 脑 半球 ， 且 多 “ 瘤 在 蠢 内 ” 故 据 临床 表现 术 前 不 易 与 小 脑 星 形 细胞 瘤 鉴别 ， 但 此 
种 肿瘤 少见 ， 常 合 做 红细胞 增多 症 。 椎 动脉 造影 常见 畸形 血管 团 。@ 室 管 膜 瘤 ， 主 要 位 
于 第 四 脑室 ， 颅 内 压 增高 出 现 早 ， 小 脑 损 害 出 现 较 晚 且 多 较 轻 ， 而 第 四 脑室 底部 脑 干 内 
诸 神经 核 受累 症状 为 复 视 、 耳 鸣 、 眩 晕 、 眼 球 震 额 等 较 常 见 ， 多 有 强迫 头 位 。 团 小 脑 结 
HOÀ: 病人 多 有 结核 接触 史 ， 肺 部 可 有 结核 病灶 ， 有 低热 、 消 瘦 等 一 般 结核 病 表现 ， 脑 
普 液 检查 可 见 白 细胞 增多 , 及 糖 .氧化 物 降低 等 变化 。 

【治疗 】 

由 于 肿瘤 对 放射 治疗 及 化 学 治疗 不 敏感 ， 故 手术 治疗 是 唯一 有 效 的 治疗 方法 。 


=D 


一 、 手 术 治 疗 

我 们 对 头痛 剧烈 、 呕 吐 频繁 或 有 脑 干 受 压 征 (脉搏 变 慢 、 呼 吸 变 慢 、 血 压 升 高 或 有 
病理 反射 甚至 “小 脑 危 象 ” 者 )。 
首先 行 右 额 锥 颅 钻 细 和 孔 行 脑室 穿 
A, He RAPE H, TEE 
放流 速度 不 宜 太 快 ， 可 用 针 芯 间 
Wi A OAS il UE CÓ CE BE, 
随后 接 脑室 外 引流 瓶 ， 引 流 管 高 
度 通 常 在 脑室 水 平 以 上 1.46kPa 
(150mmH2O), 可 引流 1 ~ 3 X, 
在 此 期 间 行 选 择 性 手术 , 若 穿刺 后 
脑 干 受 压 不 缓解 ,应 立即 急诊 手术 。 

手术 方法 ， 有 颅 压 高 而 未 做 
脑室 外 引流 者 ， 插 管 全 身 麻醉 后 
先 做 右 额 角 穿刺 放出 适量 的 脑室 
液 以 降低 颅 内 压 ， 然 后 插入 针 芯 
了 予以 保留 。 手 术 采 用 侧 卧 位 ， 肿 
瘤 侧 在 上 ， 以 便 操作 。 如 肿瘤 近 
中 线 时 可 左 侧 卧 位 ， 行 后 颅 凹 中 no 
线 切 口 ， 钻 孔 后 咬 除 杭 钙 部 ， 骨 
窗 于 肿瘤 侧 多 咬 除 些 ， 上 方 可 显 
MRA. PTT RIERA 
和 孔 及 部 份 环 椎 后 弓 ， 后 者 宽度 在 
1.5cm 左 右 。 如 硬 膜 张力 高 ， 可 
拔 去 脑室 穿刺 针 的 针 芯 再 次 放 液 ， 
若 肿瘤 栖 较 大 ， 亦 可 直接 穿刺 肿 
‘RE Hoe A EH B FE mH A HK 
多 为 黄色 透明 ， 蛋 白 含量 数 百 至 
数 千 毫克 。 和 蛋白 含量 极 高 者 放 入 
上 瓶 内 可 自 凝 成 胶 冻 状 (Fori ns 征 阳 
性 )。 硬 脑膜 张力 不 高 时 可 “Y ” 
EUF. TE RIE BE AFL OF 
HO Sean L.A FL b gE 
WAR AME Rit PRAM, A 
用 银 夹 予 以 夹 闭 。 首 先 观察 双 侧 k 
小 脑 半球 是 否 对 称 ， 通 常 肿瘤 侧 en)» 








小 脑 沟 回 变 宽 同时 伴 有 小 脑 扁桃 图 6 12 di MEHR TE UR A AS 
体 下 疝 ， 其 疝 入 程度 也 较 健 侧重 A I BRAS BA HU SOLIS GB G EI CA. 

38 个 示 正 常 中 线 位 置 ) 并 可 见 小 脑 扁桃 体 下 疝 : (BO 切 开 
(图 6 -12)。 注 意 小 脑 半球 表面 有 小脑 皮层 见 肿 独 旦 结 节 状 ， 部 份 区 域 可 见 与 小 脑 组 织 分 界 
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无 结 节 ， 局 部 血管 有 无 增多 或 减少 。 肿 瘤 大 或 表 浅 时 寻找 多 无 困难 ， 肿 瘤 小 而 深 者 可 用 
脑 针 穿刺 或 用 B 型 超声 波 探测 了 解 肿瘤 的 明确 位 置 和 深度 。 

肿瘤 位 置 确定 后 ， 可 在 直 视 下 或 手术 显微镜 下 切除 肿瘤 ， 肿 瘤 若 在 圳 内 ， 切 开 厢 壁 
后 寻找 闯 结 节 ， 瘤 结 节 切除 后 已 达 根 治 目的 ， 不 必 处 理 大 壁 。 若 肿瘤 实 性 或 吉 在 瘤 内 ， 
应 尽 可 能 多 地 切除 肿瘤 而 不 要 损伤 正常 的 小 脑 组 织 - 当 肿 瘤 侵入 脑 干 时 不 可 强求 全 切除 ， 
否则 会 造成 脑 干 损伤 。 如 肿瘤 较 硬 和 体积 大 ， 用 超声 吸引 器 (CUSA) 切除 肿瘤 可 提高 
效率 和 减少 出 血 。 对 不 能 切除 的 肿瘤 残存 处 可 用 二 氧化 碳 激光 处 理 。 肿 瘤 切除 后 彻底 目 
血 ， 硬 脑膜 可 不 颖 ， 肌 肉 缝合 要 严密 ， 以 防 脑 脊 液 漏 。 

本 组 病例 皆 行 手术 治疗 ， 肿 瘤 全 切除 或 近 全 切除 者 达 77 .2%， 其 余 病例 大 部 或 部 份 
切除 。 仅 1 例 因 出 血 较 凶猛 而 仅 做 活检 及 后 颅 四 减 压 术 。 

术 后 1 个 月 内 死亡 7 例 (其 中 2 例 为 复发 肿瘤 第 二 次 手术 )， 手 术 死亡 率 为 3 %。 本 
世纪 初 统计 儿童 小 脑 星 形 细胞 瘤 的 手术 死亡 率 为 27 ~ 40% “5 )， 和 尔后 的 统计 在 20% 以 下 、 
多 数 报告 儿童 小 脑 星 形 细胞 瘤 手术 死亡 率 不 到 10%。Bailey (2) 和 Ingraham “3 ) 等 
报告 手术 死亡 率 为 8.3% 和 16.1%。Matson“16) 报告 效果 较 好 , 34 例 小 脑 星 形 细胞 瘤 手术 中 无 
1 例 死亡 ， 其 中 30 例 一 期 手术 将 肿瘤 全 切除 ，3 例 手 术 分 两 期 进行 ，1 例 两 年 内 做 了 3 
KFR. Ingraham 〈3 ) 指出 儿童 的 年 龄 愈 小 则 手术 死亡 率 愈 高 。 我 们 认为 手术 死亡 率 取 
决 于 以 下 因素 ，@D 肿 瘤 与 脑 干 的 关系 , 若 肿 冯 侵 入 脑 干 者 手术 死亡 率 较 高 。@ 术 前 情况 ， 若 已 
昏迷 或 有 明显 脑 干 受 压 征 者 手术 危险 较 大 。 回 年 龄 大 小 ， 年 龄 愈 小 则 通常 肿瘤 念 大 
( 因 早期 不 易 诊 断 ， 故 手术 时 肿瘤 常 已 很 大 )， 手 术 死 亡 率 亦 高 。 本 组 手术 死亡 的 7 例 中 
5 例 年 龄 在 6 岁 以 下 ， 肿 疾 体 积 多 在 5 cm 直径 以 上 。 

二 、 放 射 治疗 

小 脑 星 形 细胞 瘤 是 分 化 良好 的 肿瘤 ， 因 而 对 其 术 后 放疗 的 意义 有 争论 。 部 分 作 
g UO 4. 872D 认为 放疗 无 明显 疗效 。 但 也 有 人 “27， 3 32) 认为 对 行 肿瘤 部 份 切除 
的 病例 , 术 后 放疗 可 延长 病 儿 的 生存 期 有 报道 小 脑 星 形 细胞 瘤 部 份 切除 后 行 放疗 其 5 年 和 
10 年 生存 率 可 达 93% 和 70%。 一 组 对 于 性 小 脑 星 形 细胞 净 的 对 比 研究 中 发 现 ， 单 纯 部 份 
切除 病例 ， 无 复发 存活 者 仅 占 36 % 、 而 辅 以 术 后 放疗 的 病例 可 达 83"， CO Cohen "P 
指出 ， 如 若 能 将 肿瘤 全 切除 ， 术 后 放疗 无 需 进行 。 

Bruno “4 统计 美国 费城 儿童 医院 1960 ~ 1975 年 间 儿 童 小 脑 星 形 细胞 痛 的 术 后 复发 
率 ( 表 6 - 1 ) 时 发 现 , 术 后 放疗 对 降低 手术 复发 率 无 明显 效果 .他 将 37 例 患 儿 按 Winston'26 
组 织 学 分 级 分 组 ， 发 现 A 级 肿瘤 复发 与 是 否 放疗 无 关 ，B 、C 级 术 后 放疗 亦 未 显示 其 优 
越 性 。 但 后 颅 凹 局 部 放疗 40Gy (4000rad) 也 未 出 现 明显 的 生长 发 育 迟 灌 ， 因 而 是 较为 














表 6 -1 小 脑 星 形 细胞 瘤 复发 率 分 析 (美国 费城 儿童 医院 .960~1975) “4) 
X 疗 放疗 后 复发 未 放疗 后 复发 
组 织 学 类 型 * 
例 数 % 例 数 5 pi % 
A 12/26 16 5/12 42 3/14 21 


B 1/8 50 2/4 50 2/4 50 
c 2/3 66 1/2 50 0/1 = 
总 计 18/37 49 8/18 44 5/19 26 
+ Winston 分 级 267 
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安全 的 。Bruno (4) 认为 尽管 他 的 分 析 未 显示 出 放疗 的 优越 性 ， 但 对 Winston B. CH 
或 A 级 复发 病例 可 考虑 进行 术 后 放疗 。 但 Ilgren CO 认为 术 后 放疗 的 指 征 有 两 个 : 未 能 
行 肿瘤 全 切除 的 病 儿 ; 加 术 后 病理 证 实 有 恶性 倾向 者 ， 如 有 多 量 有 丝 分 裂 家 等 ， 也 即 
Winston B 或 C 型 者 。 因 为 他 认为 对 于 肿瘤 全 切除 术 后 放疗 既 不 能 预防 复发 ， 也 不 能 延 
长 生存 期 。 我 们 认为 ， 术 后 〈 不 论 全 切 或 部 份 切除 ) 接受 35~45Gy (3500~4500rad) 
的 局 部 放疗 对 预防 复发 有 一 定 帮助 。 

三 、 化 学 治疗 

小 脑 星 形 细胞 瘤 由 于 其 良性 的 组 织 学 特点 ,一 般 无 需 进 行 术 后 化 疗 。 目 前 部 份 作 
者 对 复发 性 小 脑 星 形 细 胞 瘤 试用 化 疗 获得 一 定 效 果 。Edward ‘23) 曾 对 3 例 复发 病例 分 别 应 
用 CCNU 和 BCNU 治 疗 获得 一 定 疗效 .Cohen OD 报告 4 例 儿 童 复发 小 脑 星 形 细胞 瘤 ，2 
例 用 BCNU 和 CCNU 治 疗 ， 症 状 稳定 分 别 达 50 周 和 225 周 ; 1 887? BE C? P) BEST Intt 
于 内 照射 ， 症 状 稳定 达 35 周 ， 另 1 例 复发 病例 用 氨 甲 蝶 叭 + 长 春 新 碱 + BCNU + 强 的 松 
治疗 ,症状 稳定 达 7 年 后 才 有 恶化 。 从 结果 看 ,联合 化 疗 对 复发 病例 有 一 定 的 治疗 作用 ， 
可 用 于 复发 而 不 能 手术 或 放疗 的 病例 。 

【预后 】 

小 脑 星 形 细胞 疙 预后 良好 ， 少 部 份 病 儿 无 需 手 术 治疗 亦 可 稳定 相当 长 时 间 ， 而 且 ， 
本 病 术 后 尽管 可 能 复发 ， 但 其 复发 间隔 一 般 认为 较 复 母 细胞 瘤 或 脑 干 胶 质 瘤 要 长 得 多 。 
Ingraham (3? 对 术 后 生存 的 47 例 儿童 小 脑 星 形 细胞 瘙 随 诊 3 月 ~ 20 年 ， 均 未 见 复发 。 
Geissinger 等 “9) 报 告 49 例 随 诊 结果 ，41 例 (83.7% ) 恢复 满意 ， 能 参加 工作 或 做 些 家 
务 劳动 。 平 均 生 存 期 达 5 年 以 上 。Matson 45) 报告 手术 的 34 例 中 有 32 例 仍 生 存 (至 写 文 
章 时 )， 治 愈 率 达 80~ 90%， 生 存 病人 中 75% 无 任何 症状 和 体征 ,其余 8 例 虽 有 一 些 不 同 
程度 的 后 遣 症 ， 但 均 无 颅 内 压 增高 。Bucy “2 对 Bailey 早 年 手术 的 17 例 小 脑 星 形 细胞 瘤 
进行 长 期 随 诊 ， 有 5 例 分 别 在 术 后 4 、6 、7 和 8 年 失 访 ( 失 访 前 仍 生存 )， 其 余 12 例 随 
i29 ~ 36 年 ， 这 些 病 人 手术 时 年 龄 范围 在 115 一 14 岁 ， 至 发 表 文 章 时 年 龄 已 达 31 ~ 48 岁 ， 
其 中 包括 5 例 肿瘤 未 完全 切除 者 ( 2 例 仅 做 活检 及 减 压 术 )。 小 脑 星 形 细胞 瘤 全 切 术 或 部 
thy 切除 加 放疗 后 5 年 生存 率 统计 约 在 70 一 90% “5 17 ”~25. 28), Bouchard 等 报告 的 小 脑 
星 形 细胞 瘤 部 份 切除 加 术 后 放疗 者 5 年 生存 率 达 100% 02, Leibel 报告 其 10 年 生存 率 
达 73%， 有 40% 病 人 生存 期 可 达 20 年 D 。 

多 组 统计 分 析 发 现 小 脑 星 形 细胞 交 的 预后 与 诸多 因素 相关 。Cohen OD 比较 发 现 
Winston A 型 和 B 型 肿瘤 之 间 除 组 织 学 差异 外 尚 存在 其 它 区 别 , 二 型 的 预后 有 较 大 差异 

GR 6 -2 )。 一 般 认为 讨 性 病灶 预后 较 实 性 为 优 


表 6 -2 WinstonA、B 型 Gl. 39, Winston B 、C 型 预后 较 差 9, 
肿瘤 特点 比较 aD 肿瘤 复发 是 影响 儿童 小 脑 星 形 细胞 瘤 预 后 的 
A B 最 重要 的 因素 。 而 复发 本 身 与 手术 肿瘤 切除 程度 





有 密切 关系 。Ilgren (30) 认 为 尽量 手术 全 切除 肿 痛 


全 切除 率 80 94 27% aig 
大 可 性 病灶 。 69.5% 23.3% 是 预防 复发 的 最 有 效 手段 ,他 统计 手术 全 切除 组 95% 


BéHM ES X» 术 后 5 年 内 无 复发 ， 而 部 份 切除 未 行 放疗 者 5 
10 年 存活 率 94% 29% 年 内 复发 率 可 达 35 94. Griffin 2053 >) 39 ITE 


“平均 年 龄 性 小脑 星 形 细胞 瘤 患 儿 ， 肿 瘤 全 切 组 术 后 5 年 无 


—us— 


复发 存活 率 达 82% ， 而 单纯 部 份 切除 者 仅 为 36 %， 部 份 切除 加 术 后 放疗 者 5 年 无 复发 生 
存 为 83% Bruno “+ "分析 发 现 肿瘤 部 位 与 复发 率 有 关 。 小 脑 星 形 细胞 瘤 总 复发 率 为 35% , 复 
发 死亡 率 为 23% 。 他 发 现 肿瘤 位 于 中 线 者 2/3 术 后 复发 ,而 肿瘤 位 于 半球 者 5 年 内 复发 
者 不 到 15% 。 而 实 性 肿瘤 的 复发 率 明显 高 于 大 性 病灶 。 此 外 ，Bruno “+ 分析 表 明 肿瘤 复 
发 可 在 术 后 5 ~ 19 个 月 发 生 ， 平 均 12 个 月 。 但 Delong (7 对 复发 时 间 有 不 同 看 法 , 他 认 
为 小 脑 星 形 细胞 瘤 的 复发 时 间 较 晚 ， 一 般 在 术 后 2 ~ 3 年 以 上 ， 而 且 复 发 病例 手术 效果 
也 较 满意 。 本 组 病例 随 诊 158 例 ， 手 术 后 生存 期 在 5 年 以 上 者 108 例 (68.4 %)， 这 些 病例 
中 仅 1/4 有 不 同 程度 的 小 脑 征 ,多 数 能 正常 学 习 或 工作 。 生 存 期 最 长 者 有 2 例 已 达 25 年 以 
上 ，1 例 已 当 工 人 14 年 ， 另 1 例 已 作 小 学 教师 工作 10 余 年 ， 和 皆 无 任何 症状 和 体征 。 
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【概述 1 

SIM (ependymoma) 及 室 管 膜 母 细 胞 瘤 Cependymoblastoma) 是 儿童 常见 的 
肿瘤 之 一 ， 其 发 生 率 在 幕 下 仅 次 于 敌 母 细胞 瘤 和 小 脑 星 形 细 胞 瘤 而 居 第 三 位 “3.4 )。 

一 、 患 病 率 

SERRE REY GAMMA 2 ~ 9 % “8 9 2)， 而 在 儿童 组 其 发 病 较 成 人 高 ， 
约 占 儿童 颅 内 肿瘤 的 6.1~ 12.7 96. 01 3 60 30)。 构 成 全 部 胶 质 瘤 的 8.0~20.9% ‘3.4% 

Dohrmann 等 4， 综合 报告 文献 21 组 儿童 颅 内 肿瘤 共计 4837 例 中 ， 室 管 腊 瘤 和 室 管 膜 母 
细胞 瘤 有 468 例 占 9.7%，Cohen “9 "综合 统计 1200 例 0 ~ 18 岁 颅 内 肿瘤 患者 中 室 管 膜 痛 
及 宝 管 膜 母 细 胞 瘙 占 10% 。 

本 组 2000 例 儿童 颅 内 肿瘤 中 室 管 膜 瘤 《包括 室 管 膜 母 细胞 痫 ， 下 同 ) 263 例 , 占 同 期 
儿童 颅 内 肿瘤 的 13 .2% ， 较 国外 报告 稍 高 。26 3 例 中 后 颅 凹 室 管 膜 瘤 17 3 例 ， 占 
65.896. 

二 、 年 龄 及 性 别 

Matson <)> Se it JL iA A A A AA RIR AE HE A 2 月 ~ 1217. Oi 00 等 报告 其 
发 病 高 峰 年 龄 多 数 在 5 YL. Cohen fllDohrmann t 统计 其 平均 患 病 年 龄 是 5 ~ 
6 岁 。60% 患 儿 在 5 岁 以 下 ，4 % 的 患者 年 龄 大 于 15 岁 ‘4，。 

Oi 27) 发 现年 龄 与 肿瘤 部 位 尚 有 一 定 关系 ，10 岁 以 下 儿童 肿瘤 好 发 于 第 三 及 第 四 脑 
室 ， 而 10 岁 以 上 患 儿 以 侧 脑 室内 室 管 膜 瘤 多 见 。 许 多 作者 发 现 莫 下 室 管 膜 瘤 的 发 病 年 龄 
St ERE C010 {A Dohrmann CO 分析 结果 却 表明 攻 下 室 管 膜 瘤 的 平均 年 龄 较 幕 上 
稍 高 (6.4:4.2 岁 )。 

本 组 173 例 儿童 后 颅 凹 室 管 膜 瘤 的 年 龄 分 优 如 图 7 -1 。 
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图 7 -1 儿童 后 颅 止 室 管 膜 瘤 年 龄 分 布 (07390 
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本 组 发 病 高 峰 年 龄 在 4 一 12 岁 之 间 (75.1% )。 年 龄 最 小 者 为 4 个 月 。 与 国外 文献 不 
同 的 是 本 组 婴 幼 儿 (0 ~ 3 岁 ) 期 发 病 较 低 ， 仅 24 例 ， 占 总 数 的 13.8%。 - 

儿童 后 颅 凹 室 管 膜 瘤 的 性 别 分 侯 文 献 报告 不 一 ， 多 数 作者 分 析 发 现 男性 稍 多 于 女 
PE 21-28-24 3D, Ingraham 等 “3) 报告 19 例 后 颅 凹 室 管 膜 瘤 中 13 例 是 男性 (68.4% )。Mats- 
on!) 统计 35 例 中 男性 亦 占 优 势 (21: 14 )。 但 Barone 9^ 等 报告 女性 点 64% 。 本 组 173 
例 中 男性 102 例 ， 约 占 59.0% 。 

三 、 部 位 

室 管 膜 瘤 来 源 于 原始 室 管 膜 上 皮 ， 故 多 发 生 在 脑室 系统 。 极 少数 可 发 生 在 大 脑 半球 
白质 而 与 脑室 系统 基本 无 关 。 

室 管 膜 瘤 以 幕 下 占 多 数 ，Kricheff 026) 统计 幕 下 室 管 膜 瘤 占 74% ， 与 多 数 文献 报告 
HUC 25) 第 四 脑室 是 最 常见 的 肿瘤 部 位 (3 82130, Humphreys 6? 分析 74 例 儿 
童 室 管 膜 瘤 中 58 例 位 于 第 四 脑室 。Dohrmann OH HILERA NF ERR F 中 线 ， 
源 于 或 严重 累及 第 四 脑室 。 

有 的 作者 ‘+， 分 析 发 现 幕 下 室 管 膜 奖 以 较 良性 多 见 (6196: 39% )， 而 幕 上 以 恶性 室 
管 膜 母 细胞 瘤 多 见 (81% :19% Do 

北京 天 坛 医院 263 例 室 管 膜 痛 中 ， 幕 下 明显 多 于 幕 上 ， 约 占 总 数 的 2/3， 在 同期 儿童 
后 颅 凹 肿瘤 936 例 中 占 18.8%。 

Kricheff c9 等 指出 幕 下 室 管 膜 交 皆 起 源 于 第 四 脑室 ， 他 报告 52 例 中 36 例 肿 交 进 入 
枕 大 池 ，16 例 进入 颈椎 椎 管 ，3 例 进 入 桥 脑 小 脑 角 ，13 例 侵犯 小 脑 电 部 或 半球 ， 5 例 侵 
犯 脑 干 。 本 组 病例 术 中 观察 肿瘤 从 第 四 脑室 向 
不 同方 向 发 展 ， 向背 侧 正 中 生长 主要 压迫 小 脑 
虹 部 及 向 两 侧 生长 可 侵犯 或 压迫 小 脑 半球 ， 向 
上 可 达 导 水 管 下 口 ， 有 时 瘤 结 节 可 伸 入 扩大 的 
导 水 管 而 达 第 三 脑室 后 部 ， 肿 瘤 向 一 侧 发 展 除 
压迫 小 脑 半球 外 ， 尚 伸 入 到 桥 脑 小 脑 角 ， 可 与 
第 5 ~ 8 对 颅 神经 粘连 ,本 组 这 种 情况 占 9. 6%; 
其 中 1 例 在 桥 脑 小 脑 角 经 小 脑 幕 切 迹 突 至 莫 上 ， 
部 份 病例 可 充满 杭 大 池 ， 并 经 杭 大 和 孔 伸 入 颈椎 
HR, BEREK FEIM A, 本 组 21 .2 
可 见 此 种 情况 ， 多 数 肿瘤 下 界 在 颈 1~2 节 段 ， 
少数 可 达 颈 3~4 段 。 本 组 2 例 肿瘤 十 分 巨大 ， 
充满 第 四 脑室 并 经 双 侧 小 脑 半 球 达 双 侧 桥 脑 小 
脑 角 ， 其 中 1 例 下 延至 项 5 水 平 (图 7 - 2 ) 使 
小 脑 半 球 及 是 部 仅 剩 一 薄 层 。 

【病理 】 

肿瘤 大 体 所 见 ， WEAR, BREA 
在 部 位 而 呈现 不 同 外 观 ,靠近 室 管 膜 附 近 生长 ， PE 
向 脑室 内 突出 的 部 份 往往 境界 清楚， 但 向 脑 内 。。 miam, aa A nE RIET 
生长 的 部 份 呈 浸润 性 生长 ， 不 少 肿瘤 呈 膨胀 性 管内 延伸 达 C .水平 


=t 





EK, RED. BWR. DOR. MERE. Bee. 肿瘤 切面 为 实 性 ， 可 有 
讲 性 变 或 粘液 样 变 性 (图 7 -3 )。 





图 7 -3 室 管 异 瘤 手术 切除 标本 ,肿瘤 呈 结 节 状 ,切面 见 多 房 豆 变 ,可 见 粘液 变性 


镜 下 所 见 ， 肿 瘤 细 胞 大 小 一 致 ， 呈 多 角形 ， 细 胞 浆 中 等 。 细 胞 核 呈 圆 形 或 卵 图 形 ， 
核 内 染色 质 中 等 。 肿 痪 细胞 常常 围绕 血管 呈现 特有 的 “ 菊 形 团 "或 “ 假 菊 形 团 ” 结 构 。 根 
据 肿瘤 细胞 和 血管 二 者 之 间 的 结构 ， 可 将 本 肿瘤 分 成 四 种 组 织 形 态 亚 型 ， 四 上 皮 型 室 管 
膜 瘤 ; 肿 痪 细胞 多 围绕 血管 周围 形成 “ 假 菊 形 团 " 结 构 或 排列 成 “ 线 腔 状 ”, 肿 瘤 细胞 和 血管 
之 间 常 有 无 核 区 的 过 渡 空 党 现象 ， 肿 瘤 细胞 间 常 散在 少许 星 形 细胞 ，@@ 多 细胞 型 室 管 
膜 瘤 ;肿瘤 细胞 密集 ， 常 常生 长 活跃 ， 很 少 形 成 本 类 肿瘤 特有 的 “ 假 菊 形 团 ”结构 ， 或 
形成 少量 的 不 典型 的 “ 假 东 形 团 ”。 肿 瘤 细 胞 星 诺 漫 性 生长 ， 无 明显 境界 ， 注 意 同 星 形 细 
胞 瘤 的 鉴别 诊断 。@@ 粘 液 型 室 管 膜 瘤 ， 肿 瘤 常 呈 乳 头 状 结构 ， 瘤 细胞 时 立方 状 、 柱 状 围 
绕 间 质 排列 ， 间 质 常常 发 生 粘 液 变性 ， 因 其 结构 有 屯 头 状 组 织 形态 ， 故 又 称 “ 粘 液 乳头 
型 室 管 腊 瘤 "。@ 乳 头 型 室 管 膜 瘤 ， 该 型 肿瘤 细胞 围绕 血管 显 乳 头 状 排列 ， 而 且 间 质 成 份 
并 不 发 生 粘液 样 变性 。 乳 头 的 断面 也 缺少 典型 的 < 假 菊 形 团 "结构 形态 (图 7 -4 ，s )。 
常 需 与 脉络 从 乳头 状 瘤 相 鉴 别 。 

室 管 膜 母 细胞 瘤 的 大 体 和 镜 下 所 见 均 具有 良性 室 管 膜 瘤 的 特点 ， 但 不 很 典型 。 肿 瘤 
境界 不 清 ， 漫 润 性 生长 ， 切 面 有 出 血 坏 死 灶 。 组 织 结构 缺少 上 述 室 管 膜 瘤 的 四 类 典型 结 
构 ， 故 无 须 分 型 ， 痛 细胞 大 小 和 形态 稍 有 异形 性 ， 可 见 核 分 裂 相 ， 但 仍然 可 以 看 到 典型 
和 非典 型 的 “ 假 菊 形 团 ” 结 构 。 肿 瘤 内 血管 丰富 ， 可 见 到 血管 内 皮 细胞 和 血管 外 腊 细 胞 
的 增生 。 

室 管 膜 下 瘤 : 过 去 曾 被 认为 属于 星 形 细胞 瘤 ， 经 电镜 和 免疫 组 化 的 研究 证 实 应 属 室 
管 膜 瘤 的 一 种 特殊 类 型 。 
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图 7-4 室 管 膜 瘤 镜 检 见 肿瘤 细胞 呈 “ 假 菊 团 ” 样 结构 
围绕 血管 周围 (HE x 200) 





图 7-5 室 管 懂 瘤 高 售 镜 下 可 见 细胞 大 小 一 致 , 呈 多 角形 , 
BREE, ORME, BAM 色 质 中 等 ， 有 血管 芯 菊 
形 团 (HE x 400) 


大 体 所 见 肿瘤 常常 于 室 管 腊 附 近 ， 可 突入 脑室 内 生长 ， 亦 可 向 脑 白质 内 生长 ， 常 以 
脑室 壁 为 基部 。 向 脑 白质 间 浸 润 生长 时 常常 有 比较 清楚 的 境界 ， 灰 粉 红色 ， 质 地 较 硬 而 
A, RO MMII, EKRE, 

镜 下 所 见 ， 瘤 细胞 形态 类 似 于 分 化 良好 的 星 形 细胞 ， 胞 桨 少 ， 胞 核 呈 椭圆 形 ， 核 内 
Je € HUS T RU ROI SUA T8 AE o IHE RUE CER T HR 2 05, 06 EIRE I ffi, 
具有 丰富 的 胶 质 原 纤维 ， 时 常 可 以 看 到 肿瘤 细胞 呈现 非典 型 的 菊 形 团 样 排列 趋势 。 肿 交 
内 血管 较 少 且 均 为 细微 的 血管 分 支 , 见 不 到 血管 内皮 细 胞 增生 现象 .从 形态 学 角度 上 看 ， 
室 管 膜 下 瘤 应 属 分 化 良好 的 肿瘤 ， 手 术 预 后 良好 。 

ICE E D 

肿瘤 多 位 于 第 四 脑室 内 ， 故 极 易 引起 脑 冰 液 循环 梗阻 而 出 现 颅 内 压 增高 征 像 。 肿 瘤 
直接 压迫 第 四 脑室 底 的 颅 神经 核 团 可 引起 相应 颅 神经 的 麻 闻 ， 侵 及 小 脑 尚 可 导致 小 脑 休 
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VE. JE LII 室 管 膜 瘤 的 病程 一 般 较 短 。Cohen (9? eit 1209] LR SER Bw EOS LH 
3 年 ， 绝 大 多 数 在 1 年 以 内 。 后 颅 四 室 管 膜 瘤 病程 较 幕 上 为 短 (2 .3)，Cohen (9 HitF 
均 9 个 月 。 本 组 病例 病程 自 10 天 一 1 二 年 ， 平 均 病程 为 5 个 月 。 其 中 病程 3 个 月 以 内 的 患 
儿 占 总 数 的 1/3。 

—. 症状 与 体征 

与 其 他 后 颅 凹 肿瘤 一 样 ， 后 颅 凹 室 管 膜 瘤 的 颅 内 压 增高 症状 十 分 突出 ， 而 定位 体征 
不 明显 或 出 现 较 晚 。 其 临床 症状 和 体征 可 大 致 分 为 颅 内 压 增高 症状 和 局 灶 性 体征 。 

(—) 颅 内 压 增高 症状 ”此 症状 常 早期 出 现 ， 头 痛 早 期 呈 间 葡 性 ， 重 时 伴 旺 心 呕吐 ， 
有 时 因 头 位 或 体位 改变 可 诱发 或 加 重 。 本 组 有 头痛 者 占 82%， 呕 吐 者 占 90%， 其 中 以 头 
痛 伴 呕吐 作为 首发 症状 者 占 52%， 单 纯 以 呕吐 为 首发 症状 者 为 18%。 这 是 肿瘤 在 第 四 脑 
室内 刺激 基底 部 的 迷走 神经 核 所 致 ， 而 当时 不 一 定 有 颅 内 压 增高 。 有 部 份 病例 可 因 体 位 
改变 ,突然 出 现 头 痛 、 呕 吐 、 眩 尝 或 眼球 震 烟 等 表现 ， 通 常 称 为 布朗 (Bruns). 氏 征 ， 这 
是 因 肿瘤 活动 突然 梗阻 正中 孔 及 刺激 第 四 脑 室 底 部 诸 颅 神经 核 ， 因 而 出 现 急性 颅 内 压 增高 
的 综合 征 。 颅 压 增高 晚期 可 有 小 脑 危 象 改作， 表现 为 剧烈 头痛 呕吐 ， 继 之 意识 丧失 和 角 
弓 反 张 ， 本 组 有 此 表现 者 23 例 (13.2%)。 患 儿 入 院 时 有 视 乳 头 水 肿 或 继 发 性 视神经 萎缩 
而 双眼 失明 或 近 于 失明 者 28 例 (16.2%)。 头 颅 增 大 和 /或 破 谈 音 阳性 者 112 例 (64 .7 )。 

(二 ) 小 脑 征 肿瘤 向 侧 方 或 背 侧 发 展 可 压迫 小 脑 脚 或 小 脑 的 腹 侧面 而 有 小 脑 症 状 ， 
表现 有 走路 不 稳 者 占 62.8 闻 ,肢体 或 躯干 性 共 济 失调 者 约 占 2/3， 肌 张力 减退 者 占 45%， 
眼球 震 申 者 占 54% (多 为 水 平 粗大 眼 震 )。 病 人 多 在 有 颅 压 增 高 症 后 不 久 出 现 小 脑 体征 ， 
先 有 小 脑 体征 而 颇 压 增高 尚 不 明显 者 仅 占 6.2%。Dohrmann (CO 5848 4 JU TC PS ORE 
膜 瘤 有 共 济 失调 者 仅 占 1/2 的 病例 。 

C) 脑 干 症状 ”第 四 脑 室 室 管 膜 瘤 有 脑 干 症状 为 其 特点 之 一 , 这 是 因为 肿瘤 压迫 或 
侵犯 第 四 脑 室 底 ， 可 有 桥 脑 或 延 艇 颅 神经 核 受累 征 ， 多 数 发 生 在 颅 内 压 增高 之 后 ， 少 数 
亦 以 颅 神经 核 损害 作为 首发 症状 。 肿瘤 位 置 偏 上 者 多 累及 第 5 ~ 8 颅 神经 核 ， 其 中 在 小 
儿 易 被 查 出 者 多 为 外 展 神经 及 面神经 损害 ， 表 现 为 眼球 内 和 斜 及 口角 亚 斜 ， 肿 瘤 侵犯 第 5 
及 第 8 颅 神经 在 小 儿 不 易 被 发 现 ( 因 不 合作 )， 肿 瘤 向 中 线 生长 影响 内 侧 纵 束 时 可 引起 腿 
SR 16] — BM EAR aE C [3 EDI ERRE) 肿瘤 位 置 偏 下 者 则 可 侵犯 9 一 12 颅 神经 ， 表 
MARE ORE ER), ARM AR FERRE SE A Sy BU ATL ME aime SO A 
神经 核 ， 而 是 肿瘤 直接 压迫 颅 神经 本 身 ， 如 肿瘤 向 桥 小 脑 角 发 展 影响 5 ~ 8 颅 神经 ， 肿 
瘤 自 杭 大 池 向 脑 干 腹 侧面 生长 压迫 9 ~ 12 颅 神经 。 本 组 病例 中 有 不 同 程度 一 侧 周围 性 面 
竣 者 19 例 (其 中 有 1 例 为 双 侧面 竣 )， 一 侧 外 展 神经 麻 癣 者 18 例 〈 由 于 颅 压 增高 所 致 双 侧 
外 展 神经 麻痹 者 未 包括 在 内 )， 听 力 减 退 者 11 例 ， 后 组 颅 神经 损害 者 15 例 。 

脑 二 长 束 损害 中 以 锥 体 东 征 较 明显 , 而 多 数 乃 因 肿瘤 或 慢性 杭 大 孔 疝 压迫 脑 干 所 致 ， 
仅 少数 是 因 肿瘤 直接 侵入 脑 干 影响 了 锥 体 束 。 本 组 有 双 侧 锥 体 束 征 者 40% 。 感 觉 束 损害 
多 不 明显 或 不 易 查 出 。 

病例 1 ， 男性， 23. 

患 儿 40 天 来 腹痛 伴 呕 吐 , 近 10 天 来 抽 搞 发 作 后 双眼 不 能 闭合 。 检 查 ; 病 儿 神志 清楚 ， 
双 侧 暴露 性 角膜 炎 ， 头 破 谈 音 ( + )， 双 视 乳 头 无 明显 水 肿 ， 双 侧 外 展 神经 不 全 麻痹 ， 双 
侧 周围 性 面神经 麻辣 ( 呈 假 面具 面容 )， 四 肢 肌 张力 和 征 反 射 低 ， 无 病理 征 。 
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脑 室 气 造影 证 实 为 后 颅 凹 肿瘤 ， 行 后 颅 凹 正中 开 颅 ， 肿 瘤 充 满 第 四 脑 室 及 压迫 脑 于 
与 第 四 脑 室 底 少许 粘连 。 将 肿瘤 肉眼 下 近 全 切除 。 术 后 恢复 好 ， 面 竣 有 一 定 程度 的 恢复 。 

评论 : 病 儿 首发 症状 为 腹痛 及 呕吐 ， 故 早期 诊断 为 急性 骨 肠 炎 ” 儿童 第 四 脑室 肿 
瘤 表 现 为 腹痛 者 昔 不 少见 ， 这 点 需 特别 引起 重视 。 本 病例 肿瘤 压迫 双 侧面 神经 丘 〈 第 四 
脑 室 底 )， 而 不 是 侵入 脑 干 ， 故 手术 后 面神经 竣 羔 有 所 好 转 ， 在 本 组 173 例 中 术 前 有 双 侧 
面瘫 者 仅 此 1 例 。 

(四 ) 其 他 ”GD 强迫 头 位 及 颈 部 抵抗 。 本 组 有 强迫 头 位 者 占 42 例 024.390, £t 
现 为 头 前 届 或 前 侧 届 位 ， 借 此 姿势 来 维持 脑脊液 循环 的 通畅 。 颈 部 有 抵抗 者 约 占 半数 病 
例 ( 这 是 慢性 枕 大 孔 疝 的 可 靠 证 据 )。 ORE: 病程 中 有 发 烧 者 点 26 例 (15.0%), ME 
有 些 病例 脑脊液 白细胞 增高 而 易 误 诊 为 脑膜 炎 >。@@ 头 过 点 28 例 〈 其 中 17 例 作为 本 病 的 
首发 症状 )， 这 与 肿瘤 刺激 前 庭 神经 核 有 关 。@ 精 神 和 性 格 改 变 ， 表 现 为 精神 异常 ， 违 描 
或 强 笑 者 本 组 11 例 〈6.3% )。 回 头颅 增 大 、 嗜 睡 或 易 激 匣 缘 为 颅 内 压 增高 所 致 ， 在 本 组 
也 较 常见 。 

CH) 复发 与 转移 RECOM HARK, Delong? 指出 儿童 后 颅 凹 室 管 膜 瘤 的 
预后 较 差 ， 几 乎 所 有 病例 均 在 术 后 不 同时 间 内 复发 。 术 后 复发 最 长 者 达 12 年 ， 本 组 术 后 
1 年 内 死亡 的 84 例 患 儿 中 ， 绝 大 多 数 死 于 肿瘤 复发 。 

BRR M ST RERR AT RE HH, Cohen 统计 全 年 龄 组 室 管 膜 痢 436 例 , 有 
椎 管内 种 植 者 占 11%。 莫 下 室 管 蜡 瘤 椎 管内 种 植 较 幕 上 多 见 。Dohrmann 2 在 30 例 儿童 
室 管 膜 瘤 中 发 现 6 例 有 椎 管内 种 植 , 其 中 4 UB IUE EBM, Cohen c 统计 幕 下 者 
种 植 率 约 20%， 而 Svien C»? 尸检 材料 分 析 幕 下 室 管 膜 瘤 椎 管内 种 植 者 高 达 30%。 远 较 临 
床 所 见 发 生 率 高 ， 可 能 相当 部 份 病人 死 于 肿瘤 复发 或 其 他 原因 ， 同 时 也 存在 有 椎 管内 种 
植 。 室 管 膜 母 细胞 瘤 转 移 瘤 的 发 生 率 明显 高 于 室 管 膜 狼 (23% :8 % )。 

颅 内 室 管 膜 疙 的 颅 外 转移 相当 少见 ， 仅 有 过 个 案 报告 0000, 

【辅助 检查 】 

一 、 腰椎 穿刺 

本 组 作 腰 椎 穿刺 者 37 例 ， 压 力 幼 增高 ， 其 中 脑 消 液 蛋 白 含量 增高 者 约 占 40% 的 病例 
(最 高 者 为 120mg %)， 脑 消 液 白细胞 增高 者 7 例 18.9%)， 有 1 例 脑 冰 液 白细胞 高 达 
2500/mm? ， 而 多 数 为 每 立方 毫米 内 数 十 个 或 数 百 个 。 因 为 肿 疾 常 有 瘤 细胞 脱落 于 脑 消 
液 中 ， 故 需 注意 有 时 瘤 细 胞 常 被 误 认为 是 白细胞 。 

二 、 颅 骨 X 线 平 片 

多 数 表现 为 颅 内 压 增 高 征 ,如 颅 颖 分 离 及 指 压 迹 增多 等 。Cohen (9 统计 74% 病 人 可 
有 颅骨 X 线 平 片 异 常 。 此 外 可 见 有 后 颅 凹 钙化 灶 ， 室 管 膜 疾 是 儿童 后 颅 凹 肿瘤 中 病 理 钙 
化 发 生 率 较 高 的 肿瘤 , Martin OO 统计 幕 下 室 管 弄 瘤 钙化 出 现 率 约 17% 。Ingraham 等 o» 
19 例 后 颅 上 四 a 2 例 可 见 异常 病理 钙化 班 。 本 组 173 例 中 有 5 例 发 现 病 理 钙化 班 
(2.8%% )， 较 病理 检查 的 发 现 率 低 。 可 能 是 较 小 钙化 班 颅骨 X 线 平 片 未 能 发 现 的 缘故 。 幕 
上 室 管 膜 瘤 有 否 病理 钙化 与 病史 的 长 短 有 一 定 关系 44 ， 有 钙化 者 多 数 病史 较 长 ， 但 在 
PRY 室 管 膜 瘤 这 种 关系 不 其 明显 。 

三 、 脑 室 造影 

早年 是 诊断 后 颅 叫 室 管 噶 瘤 的 主要 手段 。60 年 代 主要 采用 过 滤 空 气 或 氧气， 注 气量 
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一 般 在 80~100ml， 最 多 的 1 例 达 260mi，70 年 代 以 来 造影 阳性 对 比 剂 的 发 展 逐 渐 取 代 了 
脑室 充气 造影 ,在 没有 CT 的 条 件 下 多 用 脑 SRK (conray) 造影 ,造影 剂 选用 60%conray 
5 ~10m1, 对 个 别 脑室 大 而 显影 不 清 者 可 同时 加 用 脑 室 碘 油 (myodil) 造影 一般 造影 表 
现 为 中 脑 导 水 管 以 上 的 脑 室 对 称 性 中 度 扩 大 ， 导 水 管 多 呈 喇 叭 口 样 扩张 ， 第 四 脑室 内 
可 见 肿瘤 的 充盈 缺损 (图 7 -6，7 ，8 )。 脑 室 造影 对 术 前 的 估计 有 很 大 帮助 ， 如 肿瘤 
自 第 四 脑室 底部 长 出 者 则 肿瘤 近 脑 干 侧 无 造影 剂 而 肿 净 周 围 (上 方 或 侧 方 可 有 造影 剂 





图 7-6 5 4, W K EWR M SEConray i IE, ap uL 
导 水 管 以 上 脑室 扩大 ， 导 水 管 呈 喇叭 口 样 扩张 





图 7-7 KOH, WWW ESTESA EConay&E, Sx 
第 四 脑室 内 充 至 缺损 
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图 7-8 7#, ARNZER MA 室 造影 CConray JA RO 
显示 脑 室 扩 大 ， 导 水 管 扩张 ， 第 四 脑 室内 充盈 缺损 





(A 


(97-9 Biss, TIR KERR ICT A 
CAD PH MOCO DO EA, BERR, BAREL. (D MRNA, ARNEE 


fel. ER FFER SE OS EK MEL SES OBR s W (138 DOR 室 项 或 侧 壁 长 出 
者 ， 则 在 肿瘤 与 脑 干 交界 处 可 有 造影 剂 充 僵 ， 这 种 情况 手术 危险 性 小 和 全 切除 的 可 能 性 
增 大 。 本 组 病例 在 脑室 造影 时 常规 将 置换 的 脑 室 液 送 化 验 ， 细 胞 数 多 数 正常 ， 蛋 白 含量 


一 125 一 


高 于 正常 值 者 仅 占 20% 的 病例 。 

四 、CT 检 查 

ARM SR 瘤 常 位 于 中 线 ， 多 见于 第 四 脑 室内 ， 肿 瘤 可 以 很 小 ， 但 多 数 直径 大 于 
5 cm， 并 常 伴 有 梗阻 性 脑 积 水 。CT 平 扫 呈 等 密度 或 略 高 密度 病灶 ， 有 压 变 时 肿瘤 内 可 
见 低 密度 区 (图 7 - 9)。 钙 化 约 占 全 部 肿瘤 的 半数 以 上 ， 散 在 点 状 钙化 有 助 于 诊断 。 由 
于 病变 位 置 较 深 ， 周 围 白质 水 肿 环 多 包 绕 在 肿瘤 之 外 。 增 强 检查 病灶 易 增强 ， 多 不 均匀 





«€» 
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图 7 -ll 47 Y. WW ER CT H3 
AFH. PUR MRE: BUD. Mm mee 


HAE SHAE es AML, FRI RE, OEC AAR BRL (7-10. 00. MURAL AE Dt AFL, 区 延 
伸 ， 说 明 肿瘤 已 突出 中 孔 ， 笛 母 细胞 瘤 延伸 进入 颈椎 椎 管 者 相对 较 少 , 有 近 1/4 病 例 肿瘤 
可 由 扩大 的 第 四 脑室 突出 来 ， 若 肿瘤 累及 脑室 内外。 而 且 有 脑 干 受 压 向 前 移 则 不 易 与 崩 


母 细胞 瘤 相 鉴 别 。 

五 、MRI 检 查 

多 表现 为 信号 不 均匀 的 长 TI 及 
KT» ,正中 矢 状 面 有 利于 观察 病灶 
与 第 四 脑室 及 小 脑 是 部 的 位 置 关系 ， 
有 利于 了 解 肿瘤 向 蛛网 膜 下 腔 延伸 
情况 ， 并 由 此 与 髓 母 细胞 瘤 相 和 鉴别 
(图 7 -12)。 

【诊断 及 鉴别 诊断 

儿童 若 有 发 作 性 头痛 、 呕 吐 、 
强迫 头 位 及 布朗 氏 征 等 颅 讨 增高 症 
状 ， 较 短 时 间 内 有 颅 神经 及 小 脑 损 
害 表现 ， 应 想到 第 四 脑室 室 管 强 瘤 
的 可 能 性 ， 进 一 步 确诊 应 作 脑室 千 
影 检 查 或 CT 检查 , 术 前 需 注 意 与 下 
列 疾病 作出 鉴别 : 

一 、 小 脑 暗部 髓 母 细胞 痛 和 小 
脑 星 形 细胞 瘤 





图 7 -12 B79. Bie eM MRE 
状 位 Ti 权重 像 ， 肿 瘤 呈 均匀 长 T, A. fe 
ERBAA E JE SL HEE US ERR. HEI A 
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亦 有 颅 压 增高 和 小 脑 体征 ， 有 时 术 前 不 易 鉴 别 ， 但 这 两 种 肿瘤 通常 小 脑 损害 更 为 明 
显 ， 颅 神经 损害 晚期 才 出 现 ， 很 少 有 布朗 氏 征 等 ， 对 诊断 有 一 定 参考 价值 。 

=. SHEER 

症状 与 室 管 膜 瘤 较为 相似 ， 但 此 病 在 小 儿 少 见 ， 布 朗 氏 征 较为 突出 ， 而 很 少 有 小 脑 
及 颅 神经 损害 ， 血 象 中 嗜 酸性 白细胞 增多 ， 有 皮 Fe a Eh E BE o 

三 、 先 天 性 脑 积 水 

在 婴儿 期 头颅 增 大 易 诊 为 脑 积 水 。 但 脑 积 水 常 生 后 即 有 ， 落 日 证 阳性 ， 很 少 呕吐 ， 
无 小 脑 体征 等 。 

四 、 第 四 脑室 脉络 从 乳头 状 瘤 

ERD, ERE ERNS ERRATA EA, A 室 造影 可 显示 乳头 状 瘤 表面 有 不 
规则 的 充盈 缺损 对 诊断 有 一 定 帮助 。 

五 、 脑膜 炎 

患 儿 头痛 、 呕 吐 伴 有 发 绕 时 易 诊 为 脑膜 炎 (本 组 有 18 例 )， 但 这 部 份 病人 腰 穿 脑 冰 液 
细胞 数 多 数 正常 ,少数 脑 峭 液 白 细胞 增高 , 但 糖 及 氮 化 物 含量 缘 正常 ， 无 小 脑 损害 征 等 。 

病例 2， 男 性，3 岁 。 

病 儿 7 个 月 来 头痛 ， 有 时 伴 呕吐 ， 近 1 月 来 加 重 ，7 个 月 前 有 发 烧 (GSC 及 以 后 
出 现 头痛 呕吐 ， 经 用 抗生素 治疗 5 天 后 体温 恢复 正常 ， 但 头痛 呕吐 反而 加 重 ， 8 天 后 作 
WE HES? fal, BPFH 14 30/mm?, Bk 及 氧化 物 含量 正常 ， 当 地 诊 为 “化 肪 性 脑膜 炎 恢 
复 期 ”继续 抗 炎 治 疗 ， 但 头痛 及 呕吐 仍 无 好 转 ， 复 查 上 腰椎 穿刺 脑 冰 液 化 验 正常 ， 近 1 月 
来 双 下 肢 走路 不 稳 , 进 食 发 哈 及 视力 有 所 减退 检查 : 神志 清楚 , 头颅 较 大 , 破 变 音 ( +, 
双 视 乳头 水 肿 ， 四 肢 笃 反射 亢进 ， 双 侧 病理 征 阳 性 。 脑 室 空 气 造影 (注入 过 滤 空气 达 
260ml1)， 显 示 侧 脑 E Rt PS —H 室 极 度 扩 大 及 后 颅 凹 肿瘤 征象 . 术 中 见 肿瘤 充满 第 四 脑室 
及 枕 大 池 ， 与 第 四 脑 室 左 侧 壁 帖 连 ， 手 术 将 肿瘤 近 全 切除 。 

评论 : 病人 病 初 有 过 发 烧 ， 脑 峭 液 白细胞 亦 高 于 正常 ， 故 开始 诊 为 “脑膜 炎 ” 但 治 
疗 过 程 中 症状 新 加 重 ， 脑 稍 液 恢复 正常 ， 进 而 出 现 小 脑 征 及 锥 体 束 征 ， 说 明 不 符合 脑膜 
炎 的 一 般 规 律 ， 应 想到 颅 内 肿瘤 的 可 能 性 大 。 

六 、 脑 脓肿 

病 儿 开始 有 脑膜 炎 的 症状 ， 继 有 小 脑 损害 征 ， 易 想到 “ 脑 脓肿 ”的 诊断 。 

病例 3: 男性 ，10 岁 。 

头痛 1 月 ， 近 半月 来 发 热 。 当 地 作 腰 椎 穿刺 脑 峭 液压 力 不 高 ， 外 现 呈 米汤 样 , 白 细 
胞 为 2500/mm3, B 2 ~ 5 管 (+), MEHER, HAM 2 次 培养 均 阴 性 ， 用 激素 及 抗 
生 素 治疗 后 体温 有 所 下 降 ， 入 院 前 几 天 出 现 呕吐 及 小 脑 危 象 发 作 。 检 查 ， 神 志清 醒 ， 双 
眼底 视 乳 头 水 有 种 ， 有 粗大 水 平 眼球 震 额 ， 双 外 展 不 到 边 ， 四 肢 肌 张力 及 腿 反 射 低 ， 临 床 
印象 “小 脑 脓 肿 不 能 除外 ”。 

脑室 造影 脑室 穿刺 压力 大 于 4kPa (400mmH2O)， 注 过 滤 空 气 60ml ( 和 脑室 液 等 
HEM), 证实 为 第 四 脑室 占 位 性 病变 。 手 术 行 后 颅 凹 探查， 发 现 第 四 脑室 及 杭 大 池 HH 
肿瘤 充满 ， 瘤 内 有 陈旧 性 出 血 ， 将 肿瘤 行 大 部 份 切除 ， 病 理 证 实 为 室 管 膜 母 细胞 瘤 ， 术 
后 反复 腰椎 穿刺 放 液 ， 血 性 脑 峭 液 渐渐 吸收 而 恢复 正常 。 

评论 :本 例 早 期 发 烧 及 脑 消 液 明 显 炎 性 改变 ， 以 后 出 现 小 脑 体征 ， 故 术 前 诊断 为 小 
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Ai APE AY BEA. AS SPR TERI UP ELI 26352500 /mm? 者 也 是 极为 罕见 的 ， 但 糖 和 
氧化 物 含量 正常 不 符合 一 般 化 肪 性 脑膜 炎 ， 值 得 对 炎症 的 诊断 发 生 剑 疑 。 

七 、 自 发 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 

颅 内 肿瘤 引起 自发 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 并非 少 见 ， 本 组 病例 中 有 2 例 有 此 表现 ， 值 得 
引起 重视 。 

病例 4: 女性 ,12 岁 。 

头痛 伴 呕吐 1 周 ”在 当地 腰 穿 为 均匀 一 致 性 血性 脑 冰 液 ， 细 胞 总 数 17250/mm? ， 自 
细胞 8 /mm? ， 诊 为 “自发 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 ” 转 来 。 检 查 ， 神 志清 醒 ， 视 乳头 早期 水 
肿 ， 右 侧 肢 体 共 济 运动 稍 差 。 因 不 能 除外 自发 性 小 脑 血肿 而 作 脑 室 碘 油 造影 ， 证 实 为 第 
四 脑 室内 占 位 性 病变 。 手 术 探 查 发 现 肿瘤 充满 第 四 脑室 ， 瘤 组 织 有 陈旧 性 出 血 ， 将 肿瘤 
肉眼 全 切除 。 

评论 ， 肿 瘤 所 致 出 血 的 原因 ， 可 能 为 瘤 组 织 生长 快 ， 引 起 供应 血管 扭曲 、 破 裂 而 出 
血 ， 亦 可 能 因 肿瘤 组 织 坏死 使 血管 失去 支持 而 出 血 。 尤 其 肿瘤 在 脑 室 系统 时 出 血 很 快 进 
入 蛛网 膜 下 腔 ， 故 腰椎 穿刺 可 以 证 实 ， 如 在 出 血 前 无 鼎 内 肿瘤 症状 时 更 难 作出 正确 的 
判断 。 

【治疗 及 预后 】 

一 、 手 术 治疗 

手术 是 本 病 的 首选 治疗 手段 ， 应 尽早 将 肿瘤 彻底 切除 ， 但 肿瘤 切除 程度 主要 取决 于 
它 和 第 四 脑 室 底 的 关系 ， 对 粘连 较 紧 或 已 侵入 脑 干 者 全 切除 是 很 困难 的 。 

由 于 多 数 患 儿 均 有 不 同 程度 脑 积 水 ，Dohrmann C9 主张 在 术 前 1 周 左右 先行 脑 积 水 
分 流 术 ， 以 降低 颅 内 压 ， 缓 解 症状 ， 提 高 病人 的 手术 耐 受 力 。 但 应 采取 措施 防止 分 流 所 
造成 的 腹腔 内 肿瘤 种 植 性 转移 ， 也 可 术 前 行 脑 室外 引流 。 本 组 术 前 病人 颅 内 压 增高 症状 
极 严重 者 脑 室外 引流 2 ~ 3 天 ， 其 余 病 例 在 手术 台 上 脑 室 穿 刺 放 液 降 颅 压 ， 无 1 例 术 前 
作 分 流 手术 。 

术 中 判断 肿瘤 在 第 四 脑 室 的 原 发 部 位 十 分 重要 。 我 们 体会 肿瘤 在 第 四 脑室 内 通常 较 
光滑 ,与 正常 的 室 管 蜡 有 清楚 的 分 界 ,而 在 肿瘤 的 原 发 部 位 则 肿瘤 与 正常 小 脑 分 界 不 清 ， 
旦 浸润 性 生长 。 如 肿瘤 来 自 第 四 脑 室 顶 或 侧 壁 者 只 是 对 脑 干 起 到 压迫 作用 (肿瘤 切除 后 
在 脑 干 背 侧 面 可 有 明显 压 迹 )， 术 中 注意 第 四 脑室 底部 的 保护 ,将 肿瘤 向 上 轻 轻 提 拉 而 使 
脑 干 不 致 受到 损害 。 少 数 病例 肿瘤 自 第 四 脑室 底部 长 出 ， 肿 瘤 的 顶部 或 两 侧 较 为 光滑 ， 
而 在 第 四 脑 室 底部 则 有 不 同 范围 的 浸润 而 分 界 不 清 ， 此 时 肿瘤 全 切除 是 不 可 能 的 ， 应 在 
第 四 脑 室 底部 残留 一 薄 层 肿瘤 而 避免 术 中 脑 干 的 损害 。 

本 组 173 例 中 肿瘤 达到 肉眼 全 切除 者 为 20% , 近 全 切除 者 30%， 大 部 份 切除 者 35%， 
部 份 切除 或 活检 者 15% (其 中 部 份 病例 因 脑 峭 液 循环 仍 梗阻 而 同时 作 侧 脑 室 杭 大 池 引 流 
术 )。 因 肿瘤 直接 压迫 第 四 脑室 底 的 生命 中 柜 ， 故 术 中 密切 注意 生命 征 改变 ,尤其 在 剥离 
或 吸 除 肿瘤 时 可 突然 呼吸 加 速 ， 这 是 呼吸 训 竟 的 先兆 ， 我 们 病人 有 几 例 术 中 呼吸 达 40 一 
60 次 /分 ， 很 快 呼吸 变 慢 而 完全 停止 ,此 时 切忌 中 止 手术 ， 应 在 人 工 辅助 呼吸 的 情况 下 切 
除 肿瘤 ， 这 样 才能 使 脑 干 受 压 解除 而 自主 呼吸 得 以 逐渐 恢复 。 此 11 例 肿瘤 取出 后 自动 呼 
BERA, EPRI 例 术 后 呼吸 仍 不 规律 ， 2 天 后 因 脑 干 功能 衰竭 而 死亡 ， 其 余 10 例 术 
后 均 能 很 快 清醒 。 现 将 其 中 1 例 介 绍 如 下 : 
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病例 5， 男性 ，! 名 岁 。 

1 月 前 头 部 轻微 外 伤 后 发 热 及 嗜睡 ， 近 3 天 来 频繁 呕吐 。 检 查 : 神志 清醒 ， 轻 度 脱 
水 征 ， 头 颅 增 大 〈 头 围 49.7cm)， 前 向 张力 较 高 ， 破 谈 声 ( + )， 双 视 乳 头 无 水 肿 ， 双 角 
膜 反 射 迟 钝 , 肌 张力 增高 ， 双 妥 反 射 亢进 , 双 侧 病理 征 阳性 ， 急 性 脑室 穿刺 ， 压 力 3.47kPa 
(350mmH2O)， 白 细胞 8 /mm? ， 和 蛋白 48mg %。 脑 室 空气 造影 (气体 与 脑 室 液 交换 量 为 
120m1)， 显 示 第 四 脑 室 肿瘤 。 后 正中 开 颅 ， 肿 瘤 充盈 第 四 脑室 及 压迫 脑 干 , 剥离 肿瘤 过 
程 中 呼吸 停止 ,在 人 工 呼吸 维持 下 继续 切除 肿瘤 ,肿瘤 完全 切除 后 10 分 钟 自动 呼吸 恢复 ， 
术 后 很 快 清醒 。 

儿童 后 颅 凹 室 管 膜 瘤 由 于 肿瘤 位 置 与 第 四 脑 室 关系 密切 , 易于 伤 及 颅 内 的 重要 结构 ， 
因而 手术 死亡 率 高 。 文 献 报道 手术 死亡 率 17~28% 0. € 10 Dohrmann (4) 认 为 术 前 、 
术 后 应 用 皮质 激素 对 降低 手术 死亡 率 有 重要 作用 。 

本 组 173 例 病人 中 170 例 行 手术 治疗 ( 另 有 3 例 未 手术 死亡 ， 已 作 尸 检 )。 术 后 1 月 内 
死亡 24 例 , 手术 死亡 率 为 14.1%。 明 显 高 于 备 母 细胞 瘤 和 小 脑 星 形 细胞 痛 的 手术 死亡 率 。 
因 肿 瘤 位 置 多 在 第 四 脑 室内 ， 与 脑 干 关系 密切 ， 故 术 后 借 发 症 较 多 ， 除 后 颅 凹 肿瘤 具有 
的 一 般 合 供 症 〈 脑 干 损伤 ， 术 后 脑 水 肿 ， 术 后 血肿 及 颅 内 感染 等 ) 以 外 ， 我 们 观察 到 本 
组 肿瘤 尚 有 一 些 比较 特殊 的 术 后 反应 ， 现 介绍 如 下 ; 

(一 ) 术 后 “不 语 ” 即 术 后 神志 清醒 ， 但 拒绝 讲话 或 不 说 话 。 本 组 有 16 例 有 此 种 情 
况 , 一 般 持续 2 周一 1 方 月 ， 在 此 期 间 可 突然 开始 讲话 。 这 不 同 于 一 般 的 失语 症 ， 发 病 机 
制 也 不 太 清楚 。 我 们 体会 与 术 中 在 脑 干 上 操作 〈 切 除 肿瘤 时 ) 有 关 ， 但 这 部 份 病人 无 于 
迷 亦 无 病理 反射 ， 故 没有 明显 的 脑 干 损伤 ， 有 人 解释 是 一 种 特殊 的 精神 症状 。 

(二 ) 周围 性 面神经 麻痹 。 术 后 出 现 一 侧面 神经 周围 性 麻痹 者 21 例 , 双 侧 麻痹 3 例 ， 
这 些 病 例 常 伴 有 同 侧 外 展 神经 麻痹 ， 故 主要 是 因 术 中 损伤 了 第 四 脑 室 底 部 的 面神经 丘 所 
致 ， 因 此 术 中 要 特别 注意 保护 第 四 脑室 底部 ， 必 要 时 可 在 该 部 位 残留 一 薄 层 肿瘤 。 面 神 
经 廊 痹 使 腿 瞪 不 能 闭合 ， 常 导致 暴露 性 角膜 炎 ， 尤 其 是 双 侧 损害 者 呈 假 面具 面容 。 

(E) 精神 症状 本 组 术 后 有 精神 症状 者 9 例 ， 有 的 表现 为 贪 食 而 不 知 饱 〈 3 DD, 
有 的 表现 为 拒食 而 需 鼻饲 ( 4 例 )， 有 2 例 表 现 为 强 笑 或 强 器 。 这 些 亦 与 脑 干 功能 失调 有 
一 定 关系 。 


二 、 放 射 治疗 
室 管 膜 瘤 是 对 放疗 中 度 敏 感 的 肿瘤 之 一 。 因 而 多 数 人 认为 术 后 放疗 对 改善 病人 的 预 
后 有 一 定 帮助 o 25 D Mork Co 将 室 管 膜 瘤 病人 手术 加 放疗 的 生存 情况 与 单纯 手术 


组 进行 比较 ， 总 存活 率 手术 加 放疗 组 明显 高 于 单纯 手术 组 〈40% : 17%)。 但 目前 对 放 
疗 的 范围 仍 有 争议 。 

原则 上 不 论 后 颅 凹 室 管 膜 瘤 是 否 全 切除 肿瘤 均 应 进行 放疗 05010 。 低 度 恶性 可 选择 
后 颅 凹 局 部 宽 野 照射 ， 而 对 室 管 膜 母 细胞 瘤 多 数 人 主张 行 全 脑 脊 通 轴 放疗 0e 00 ( 表 
7-1)。 但 也 有 作者 对 无 椎 管内 种 植 性 扩散 证 据 的 病人 不 论 其 肿瘤 良性 、 恶 性 与 否 均 不 
f FU HEAR “7、26) 。 

Salazar (2 Xf 108) JL RE SUL SERERE EUER; Sl ET, UC 3 ETE 33% 
上 升 至 70%。Shuman OD 将 室 管 腹痛 术 后 病人 分 成 无 放疗 ， 放 疗 剂量 10~35Gy (1000 ~ 
3500rad) 和 大 于 45Gy (4500rad) 三 组 进行 比较 发 现 ， 放疗 剂量 小 于 45Gy (4500rad) 
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表 7 -1 后 颅 四 室 管 膜 瘤 放疗 的 所 有 病人 均 复发 ， 而 放疗 剂量 














(Sl &Cohen ‘9, 1984) 大 于 45Gy 的 复发 率 为 50%。 

作者 Roum KEA Dohrmann (25) 认为 患 儿 年 龄 愈 小 
Won pem 对 放疗 的 反应 愈 好 ， 当 然 机 幼儿 
ical c 对 放疗 的 耐 受 性 不 如 大 龄 儿童 。 
Sii a 放疗 推荐 剂量 后 颅 四 局 部 
Marsa cs 25Gy (2500rad), Jy nf Mf 
Marks cs 的 预防 性 放疗 。 5 ~ 6 周 进行 一 
Phillips L 497 E. Matson CO 认为 后 颅 止 
hnmnen cs 局 部 放疗 剂量 3000rad 已 可 达到 预 
Sagerman cs 期 目的 。 

CS'- SRST WB** = PRR L'** = 后 所 四 局 部 放疗 三 、 化 学 治疗 


化 疗 是 颅 内 肿瘤 放疗 的 辅助 手段 ,目前 尽管 已 进行 了 广泛 研究 ,但 仍 处 于 探索 阶段 ， 
其 疗效 尚 不 肯定 。 

Bloom (15) 认为 室 管 膜 瘤 的 化 疗 目的 在 防止 或 延缓 复发 而 对 治 交 的 目标 没有 多 大 
帮助 。 

昌 前 对 室 管 膜 瘤 所 选用 的 化 疗 药物 主要 是 亚 硝 基 有 眠 类 如 CCNU 和 BCNU 等 “18.19)。 
对 单一 药物 的 疗效 评价 各 家 报道 不 一 。 

综合 化 疗 的 PVC 方 案 〈 见 总 论 第 三 章 )， 也 曾 被 选用 ， 但 结果 不 能 令 人 满意 。Hilde- 
brand (2) 应 用 CCNU 加 长 春 新 碱 和 甲 基 革 胖 ， 结 果 有 一 定 效果 。 此 外 还 有 应 用 氧化 可 的 
松 辅助 化 疗 的 报道 。 总 之 联合 化 疗 尽 管 目前 临床 应 用 结果 尚 不 十 分 确定 ， 但 进一步 研究 
可 能 会 使 其 应 用 更 加 有 效 。 

m. Wm 

后 颅 凹 室 管 膜 瘤 的 预后 较 发 生 在 幕 上 者 差 。 而 且 儿 童 较 成 人 更 差 。Barone ‘8) 统 计 
RAER ERR RH 5 年 生存 率 可 达 38.3%， 而 儿童 仅 为 19.1 % Phillips ‘7 统计 全 
年 龄 组 后 颅 凹 室 管 膜 狼 的 5 年 生存 率 为 40% ， 但 小 于 5 岁 年 龄 组 为 零 ( 表 7 - 2 )。 综 合 
文献 报告 后 颅 凹 室 管 膜 瘤 手术 加 放疗 后 1 年 存活 率 可 达 67 一 81% (D, 2 年 存活 率 可 达 
44~71% D, 3 年 存活 率 为 17.2~~50%，5 年 存活 率 10 25% (3.4.% 。 

后 颅 凹 室 管 膜 瘤 的 预后 与 病人 的 年 龄 .肿瘤 的 位 置 , 肿 瘤 病理 类 型 及 治疗 情况 有 关 。 








RU AB ILE RA BARE 7 D, Barone CO 认为 这 可 能 因为 小 儿 后 颅 凹 室 
管 膜 瘤 多 在 第 四 脑室 有 关 。 EN 

xmuzamqaujps 81? LERRUE ERA SERER! 
手术 和 /或 放疗 ,其 5 年 生存 期 明 作者 5 年 存活 率 ( %) 
显 低 于 室 管 膜 细胞 瘤 。 Bio ë ZERRAREN KERM 

Oi 42) 认为 在 所 有 预后 相关 Dohrmann 17 M 33 
因素 中 肿瘤 的 位 置 至 关 重要 ， 第 Coulon 13.7 0 22 
四 脑室 内 室 管 膜 瘤 的 预后 较 侧 脑 Hendrick — 25 i = 
室内 室 管 膜 瘤 差 ， 但 优 于 第 三 脑 Farwell n = 5 





室 者 。 + (lACoben (9? 1980 


二 


手术 能 完全 切除 肿瘤 的 患 儿 预 后 较 好 ， 但 由 于 后 颅 凹 室 管 膜 瘤 的 位 置 使 全 切除 极为 
困难 ， 这 也 是 该 类 肿瘤 预后 较 差 的 原因 。 放 疗 可 在 一 定 程度 上 改善 预后 ， 因 而 部 份 地 切 
除 肿瘤 而 术 后 完成 放疗 者 预后 明显 优 于 单纯 手术 的 患者 。 
本 组 一 次 信访 和 门诊 随访 124 例 ， 随 访 结果 如 表 7- 3 。 
表 7-3 儿童 后 颅 四 室 管 膜 瘤 随 访 情况 “124 例 ) 
半年 以 内 半年 ~ 1 年 2~ 4 5-64 7 ~10% 11 年 以 上 


生存 死亡 生存 死亡 ”生存 死亡 生存 死亡 生存 死亡 ”生存 死亡 
例 数 79 45 53 26 3 22 20 n 14 6 4 10 





Hie t 








由 表 7 - 3 可见 本 组 1 年 存活 率 为 42.7%, 5 年 存活 率 16.1%, 10 年 存活 率 为 3.2%， 
生存 最 长 者 存活 已 达 16 年 。 术 后 1 年 内 死亡 者 绝 大 多 数 死 于 局 部 肿瘤 复发 。 复 发 病人 中 
14 例 再 次 手术 ， 均 于 术 后 1 年 内 死亡 。 本 组 成 活 率 低 的 主要 原因 是 术 后 一 些 病 儿 未 作 放 
疗 ， 绝 大 多 数 未 作 过 任何 化 疗 。 我 们 相信 今后 加 强 术 后 病人 的 放疗 CER R RK 
部 )， 有 条 件 辅 以 化 疗 ， 远 期 疗效 会 有 所 提高 。 
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SVE 大 脑 半球 胶 质 瘤 


【概述 】 

儿童 大 脑 半球 胶 质 交 (cerebral hemisphere glioma) 较 成 人 相对 少见 。 主 要 原因 可 能 是 
成 人 胶 质 瘤 多 发 生 在 慕 上 ,而 儿童 脑 胶 质 瘤 则 以 幕 下 多 见 。 大 脑 半 球 胶 质 瘤 在 许多 方面 儿童 与 成 
人 相似 ， 同 时 也 有 儿童 自身 的 表现 特点 。 儿 童 大 脑 半球 胶 质 瘤 的 疗效 仅 次 于 小 脑 BT 
胞 瘤 ， 较 其 他 肿瘤 为 佳 ， 早 期 诊断 、 及 时 手术 是 提高 疗效 的 关键 。 

一 、 患 病 率 

儿童 幕 上 肿瘤 约 占 儿 童 据 内 肿瘤 的 34 一 55% 08 2» 。 多 数 文献 统计 幕 上 肿瘤 的 50% 
以 上 发 生 在 大 脑 半球 “30 。Matson‘W 统计 儿童 颅 内 肿瘤 中 大 脑 半 球 胶 质 瘤 占 10~ 14%, 
与 Ingraham D f£it ME. Hoffmanu» 分 析 344 例 幕 上 肿瘤 中 大 脑 半球 肿瘤 占 119 例 
(34.696) , Kr. SUE 08 8076 61, à KAN EER fl 35:44 63.9% ,Cohent39) 综 合 几 组 报告 共计 
1200 例 儿童 脑 瘤 中 , 3208 E E RUE IU AE. XC. SUE ARR SET ~ OR 20%, 1296 
A ELTE UR E UL ~ IV SR (1156 1989 4E Jt fc Hs £993 EE UE S AY JU CC E BR IRE EE 28001. 
其 中 不 包括 侧 脑 室 、 基 底 节 、 第 三 脑室 、 丘 脑 BEE ES UI AS BILBO E C, 
期 2000 例 儿童 鼎 内 肿瘤 的 14.0%， 占 划 上 肿瘤 的 26.3% 。 

二 、 年 龄 及 性 别 

儿童 大 脑 半 球 胶 质 瘤 可 在 儿童 各 年 龄 组 发 病 , 婴儿 发 病 较 少 , 仅 为 个 案 报 道 “2.9.19。 
Hoffman 1» 119 例 中 仅 有 1 例 婴 儿 发 病 。Jackson ‘3 报道 儿童 莫 上 胶 质 瘤 多 数 发 生 在 
2 ~ 3 岁 。 不 同 病 理 类 型 统计 以 大 脑 半球 室 管 膜 瘤 发 病 年 龄 最 小 ， 星 形 细胞 瘤 发 病 高 峰 
ERHET 一 12 岁 之 间 。Hoffman (9 报道 7 ~12 岁 者 占 51 例 〈42.9% )。 婴 幼儿 仅 16 例 
(13.7%)。 本 组 年 龄 分 布 如 图 8 - 1 ， 年 龄 与 肿瘤 性 质 的 关系 如 表 8 - 1 所 示 。 本 组 男性 


男性 145 例 
女性 35 M 


mz 
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图 8-1 儿童 大 蚁 半球 胶 质 瘤 的 年 龄 分 布 (280 例 } 
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145 例 ， 女 性 135 例 ， 男 女 之 比 1.1:1。 


表 8-1 肿瘤 性 质 与 年 龄 (280 例 》 
0~3 岁 4~7 岁 8 ~12 岁 13~15 岁 











病理 性 质 最 小 年 龄 
例 数 % LI 2 例 数 x PE X ( 岁 ) 
ZERA 6 37.5 14 20.6 32 29.6 10 14 1% 
星 形 细胞 瘤 2 12.5 18 26.5 20 18.5 28 31.8 4 
多 形 性 胶 质 母 细 Sa 16 23.5 30 27.8 36 40.9 4 
mm 
DB Be A E 8 50.0 20 29.4 26 24.1 14 15.9 n 
及 其 他 
总 计 16 68 108 88 
三 、 部 位 及 肿瘤 性 质 


大 脑 半 球 胶 质 瘤 在 半球 各 脑 叶 均 可 发 牛 . 杭 叶 相对 少见 ,左右 侧 半球 分 侯 大 致 相等 。 
Hoffman O9 统计 119 例 大 脑 半球 胶 质 瘤 中 肿瘤 位 于 右 侧 半 球 者 55 例 ,位 于 左 侧 半球 者 64 
例 ， 各 脑 叶 除 枕 叶 外 分 体 近似 相等 ， 额 叶 33 例 ， 枝 叶 34 例 ， 项 时 39 例 , 杭 叶 仅 12 例 。 
Siooff (30 提出 儿童 大 脑 半球 肿瘤 多 在 “ 哑 区 ”生长 , 瘤 体 积 较 大 , 多 数 占据 单个 脑 叶 甚 
至 波及 两 个 或 更 多 个 脑 叶 。 儿 童 大 脑 半球 胶 质 瘤 以 额 叶 多 见 ， 项 叶 次 之 。 亦 有 人 认为 顶 
叶 肿 瘤 多 见 ， 并 认为 其 原因 是 室 管 膜 瘤 多 发 生 在 项 时， 本 组 肿瘤 在 各 脑 叶 分 侯 情 况 如 表 
8 -2 ， 以 额 叶 最 多 ， 占 22.9% 。 顶 叶 次 之 ， 杭 叶 最 少见 仅 占 2.1%。 本 组 138 例 (49.3%) 
肿瘤 波及 两 个 或 三 个 脑 叶 。 位 于 额 叶 者 少数 沿 肝 豚 体 侵犯 对 侧 大 脑 半 球 。 

表 8-2 LR AMERR AM BL (2800) 


3 Hor Aer zer 








病理 性 质 
"mw Ho Be 额 项 MURS 项 枕 MMK MT 
Tam 10 12 6 4 8 4 一 2 8 
星 形 RR 20 14 B 2 6 4 6 4 u 


EE VERE IA E P 18 20 4 8 4 10 2 17 
少 枝 胶 质 细 胞 瘤 及 其 他 16 4 2 12 2 4 2 12 
$ it 64 50 22 6 12 9 14 2 10 48 


Hoffman» it JLB AMA Exe MM DL TE SAS OL, 5 4, M ERR 
pl: HAMM LA 别 仅 占 10.9% 和 0.8%。 但 Zlch 统 计 发 现 ILM AM AER UR PLS 
FR MELO 。 

Jackson G0. 分析 发 现 儿童 星 形 细胞 瘤 中 约 30% 发 生 在 大 脑 半 球 ， 而 本 组 儿童 星 形 细 
胞 瘤 共计 426 例 ， 其 中 仅 15.9% 位 居 大 脑 半 球 。 

过 去 曾 认为 儿童 多 形 性 胶 质 母 细胞 瘤 较 为 少见 ， 约 占 儿 童 颅 内 肿瘤 的 2 ~ 10% 7? 
但 后 来 钓 文 献 统计 证 明 并 非 如 此 。Matson CO 统计 儿童 大 脑 半球 胶 质 瘤 中 良性 和 恶性 胶 
质 瘤 比例 约 1: 1。 本 组 统计 资料 多 形 胶 质 母 细胞 瘤 占 首位 。 

综 上 所 述 ， 儿 童 大 脑 半球 胶 质 瘤 以 星 形 细胞 瘤 、 多 形 胶 质 母 细胞 瘤 和 室 管 膜 瘤 多 见 
( 表 8-3)。 


anoa w|i 
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表 8-3 儿童 大 脑 半球 胶 质 瘤 性 质 














Matson Koos & Miller * 组 

my (1969) (97) (1989) 
星 形 细胞 瘤 40 45 68 
多 形 性 胶 质 母 细胞 瘤 al 29 82 
室 管 膜 瘤 24 30 62 
少 枝 胶 质 细胞 瘤 10 m 
Lid] 3 一 22 
RSE ALAR A (未 包括 ) 2 (未 包括 ) 
X EA) 2e Be Al u 19 2 
总 H 118 135 280 
【病理 】 


大 脑 半 球 胶 质 瘤 包括 多 种 类 型 , 如 星 形 细胞 瘤 . 胶 质 母 细 胞 瘤 、 少 枝 胶 质 细胞 瘤 等 ， 
将 一 一 描述 。 

一 、 星 形 细胞 瘤 

星 形 细胞 瘤 的 大 体形 态 已 在 小 脑 星 形 细胞 瘤 中 详 述 ， 大 脑 半球 星 形 细胞 瘤 大 体 所 见 
SAGE, ABR. 

镜 下 所 见 ， 星 形 细胞 瘤 可 以 分 为 许多 亚 型 ,足以 说 明星 形 细胞 瘤 的 形态 学 比较 复杂 ， 
以 下 就 常见 镜 下 分 型 诸 一 描述 。 

(一 ) 纤维 型 星 形 细胞 瘤 ”肿瘤 分 化 良好 ,含有 丰富 的 胶 质 纤维 ， 肿 瘤 细胞 浆 很 少 或 
看 不 到 ， 散 在 分 布 ， 细 胞 核 大 小 相差 不 大 ， 辆 或 顶 圆 型 ， 核 膜 清楚 ， 核 内 染色 质 中 等 。 
肿瘤 内 血管 细 而 薄 壁 ， 看 不 到 血管 内 皮 细胞 和 外 膜 细胞 增生 ， 有 时 可 以 见 到 点 状 分 布 的 
钙化 病灶 (图 8 -2，3)。 

(O) 原 桨 性 星 形 细胞 瘤 ”较为 少见 ,常常 同 纤维 型 星 形 细胞 混合 分 布 。 瘤 细胞 散在 





图 8-2 纤维 型 星 形 细胞 瘤 镜 检 细胞 分 布 均匀 ， 形 态 规 
则 ， 含 丰富 胶 质 纤维 (HE x 200) 
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图 8 -3 纤维 型 星 形 细胞 瘤 高 倍 
镜 检 查 见 瘤 细胞 形态 ， 大 小 相 
fü, 胞 浆 少 ， 胞 核 分 化 良好 

(HE x 400) 





图 8-4 原 浆 性 星 形 细胞 瘤 镜 
检 ， 效 细胞 散在 分 布 ， 细 胞 含 
有 丰富 的 胞 桨 (HE x 100) 





图 8 -5 ROR te BE mie A y fk 
‘LF YS nh SH CHEN 
细胞 间 有 少量 的 胶 质 纤维 分 布 

«HE x 400) 





AM, EXC ELE, AT CL TO NR I SES. UR ELE T BIEN HD SOR RS A, A 
以 见 到 核 小 体 。 细 胞 之 间 也 有 胶 质 原 纤维 存在 。 很 少见 到 肿瘤 血管 增生 现象 ， 较 纤维 性 
星 形 细胞 瘤 生 长 活跃 (图 8 -4，5)。 


(三 ) 肥胖 型 星 形 细胞 瘤 ” 结 节 性 硬化 合并 颅 内 肿瘤 的 星 形 细胞 瘤 常 为 此 亚 型 细胞 


=n- 


EKRARE, BAER, HKSAR HE, BAER. BEDA. URL (CE Bea Ea 
胞 的 一 侧 ， 胞 体 很 少见 有 突起 ， 但 靠近 血管 的 一 些 细胞 可 能 会 有 突起 伸 向 血管 外 膜 。 肿 
瘤 细胞 核 染色 较 浓 。 

(ED 毛细 胞 型 星 形 细胞 瘤 ”好 发 于 中 线 结构 的 脑 白质 部 位 , 以 发 生 于 漏斗 部 位 者 最 
为 典型 。 肿 瘤 细胞 分 化 很 好 ， 呈 单 极 或 双 极 形态 ， 具有 丰富 的 胶 质 原 纤维 ， 并 同 肿瘤 细 
胞 两 极 相 延 续 ， 故 肿瘤 的 组 织 学 形态 呈 编 织 样 或 网 状 ， 也 可 平行 排列 呈 波 浪 状 。 细 胞 核 
呈 杆 状 、 校 形 或 卵 贺 形 ， 因 肿瘤 细胞 分 化 良好 ， 故 很 难看 到 核 分 裂 现象 。 

(五 ) 间 变型 星 形 细胞 瘤 亦 称 为 恶性 星 形 细胞 瘤 。 本 亚 型 是 1978 年 WHO 分 类 中 新 
增加 的 一 类 星 形 细胞 瘤 。 实 际 上 就 是 上 述 四 种 肿瘤 类 型 的 生长 活跃 或 出 现 ， 全 细胞 密度 
增加 并 伴 有 细胞 的 异形 性 ，@ 偶 可 见 有 多 核 或 单 核 瘤 细胞 @@ 可 有 出 血 坏死 灶 和 血管 内 
皮 细 胞 的 增生 ，@ 有 核 分 型 相 。 本 肿瘤 的 诊断 一 定 要 在 全 面 的 组 织 学 观察 后 做 出 结论 ， 
注意 同 胶 质 母 细胞 净 的 边缘 组 织 相 区 别 。 

二 、 多 形 性 胶 质 母 细胞 瘤 

(一 ) 大体 所 见 ”好 发 于 大 脑 半 球 白质 内 ， 大 多 数 肿瘤 境界 不 清楚 , 但 少数 肿瘤 由 于 
生长 迅速 ,周围 组 织 受 压 出 现 软化 和 水 肿 ,呈现 一 种 “ 假 包 膜 ?现象 , 可 能 被 误 认为 境界 清 
楚 。 肿 瘤 的 硬度 因 肿瘤 有 无 继 发 改变 而 异 ， 软 硬 相 间 ， 并 不 均匀 。 多 种 颜色 ， 典 型 的 多 
形 胶 质 母 细胞 瘤 切面 可 见 到 灰色 (肿瘤 )、 红 色 (新 鲜 出 血 )、 紫色 (出 血块 )、 黄 色 ( 陈 
旧 性 出 血 ) 和 白色 〈 间 质 增生 ) 等 (图 8 - 6 )。 肿瘤 有 大 小 不 一 的 坏死 病灶 ， 也 可 见 有 
REX, RAMA AM. eRe. 

(二 ) 镜 检 所 见 ”组 织 学 表现 复杂 ,形态 缺乏 一 致 性 ， 同一 肿瘤 标本 的 不 同 部 位 也 有 
相 异 之 处 ， 故 而 称 之 为 多 形 胶 质 母 细胞 瘤 。 我 们 将 该 类 肿瘤 分 为 三 个 组 织 学 亚 型 。 即 ， 
呈 小 细胞 型 胺 质 母 细胞 瘤 ， 名 梭 形 细胞 型 胶 质 母 细胞 瘤 ; @ 巨 细胞 型 胶 质 母 细胞 净 。 无 
论 何 种 亚 型 ， 形 态 学 上 均 具备 如 下 特点 





图 8- 6 大 脑 半球 多 形 性 胶 质 母 细胞 痛 尸 检 标 本 , 见 肿 
瘤 位 于 里 叶 深部 ， 与 周围 脑 组 织 分 界 不 清 ， 瘤 体内 有 坏 
Hey MR, MMSE Me 
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1. 肿瘤 细胞 的 多 种 组 织 学 形态 。 肿 瘤 细胞 直径 大 小 相差 县 殊 ,大 者 可 达 30 hm UL E, 
小 者 可 能 不 足 l10hm 。 部 份 细胞 胞 浆 非常 丰富 ， 有 的 可 以 缺 如 而 形成 裸 核 细胞 。 

2. 肿瘤 细胞 核 分 裂 非常 多 见 ， 可 以 看 到 多 核 或 单 核 瘤 巨细 胞 。 

3. 肿瘤 供血 血管 相当 丰富 ， 往 往 有 肿瘤 细胞 围绕 血管 生长 ， 形 成 “ 假 栅栏 状 ” 或 
“ 轮 辐 样 ”结构 ， 血 管 本 身 有 内 皮 细 胞 增生 以 及 血管 外 膜 细 胞 增生 。 血 管内 皮 细胞 过 度 增 
生 可 导致 血管 腔 的 闭塞 引起 肿瘤 坏死 。 

4。 瘤 内 常常 伴 有 坏死 ， 坏 死 面 积 大 小 不 一 肿瘤 细胞 常常 在 坏死 灶 边 缘 形成 “ 假 栅 
栏 状 ” 结 构 。 部 份 增生 的 小 血管 内 皮 细 胞 增生 ， 沿 坏死 灶 边 缘 呈 “血管 墙 ” 样 排列 。 

5. 来 源 于 血管 外 膜 细胞 的 间 质 纤维 增生 ,严重 者 可 成 为 肿瘤 成 份 ， 故 有 人 将 这 类 混 
有 间 质 纤维 成 份 恶性 变 的 胶 质 母 细 胞 瘤 称 之 为 “ 胶 质 肉瘤 .? 

组 织 学 将 胶 质 母 细胞 瘤 分 成 多 种 亚 型 , 主要 是 依据 肿瘤 的 某 些 组 织 学 特点 比较 突出 ， 
对 于 患者 的 预后 影响 不 大 (图 8 -7，8 )。 





图 8 -7 多 形 性 胶 质 母 细胞 fllio. GERD EE STE ME REL 
数量 不 等 的 多 核 瘤 巨细 胞 CHE x 200) 





图 8 8 多 形 性 胶 质 母 细胞 瘤 ,可 见 瘤 巨 细胞 和 血管 外 膜 细胞 
的 反应 性 增生 CHE x 400) 
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三 、 少 枝 胶 质 细胞 瘤 和 人 少 枝 胶 质 母 细胞 瘤 

C) 少 枝 胶 质 细胞 瘤 CURE DL: 肿瘤 呈 灰 红色 ， 质 较 硬 ,境界 似 较 清晰 但 绝 无 包 
膜 ， 故 仍 属 境界 不 清 之 肿瘤 。 有 时 肿瘤 向 脑 表面 生长 ， 浸 润 皮层 ， 致 使 大 脑 皮层 脑 回 变 
REK SRM MM GK, DR ARE. BRAS BD RR RA A tk. 
但 钙化 灶 不 很 大 ， 故 大 体 标本 观察 到 的 有 大 钙化 灶 者 不 多 。 

镜 下 所 见 : 典型 少 枝 胶 质 细 胞 瘤 的 组 织 学 特点 相当 突出 ;人 细胞 密集 ， 大 小 一 致 ， 
细胞 浆 呈 空 泡 状 ， 肿 瘤 细 胞 呈 “ 蜂 房 ” 状 排列 在 一 起 ，@) 细胞 核 位 于 突 泡 状 细胞 浆 的 中 
央 ， 大 小 一 致 ， 分 化 良好 ， 细 胞 核 内 染色 质 丰 富 ， 故 胞 核 染色 极 浓 。 回 常 可 见 到 肿瘤 细 
胞 之 间 有 球形 或 不 规则 形 钙化 物 沉着 ， 甚 至 可 以 形成 大 病灶 状 钙 化 。 团 肿瘤 血管 丰富 ， 
但 均 为 细小 的 毛细 血管 ， 分 枝 穿插 于 肿瘤 细胞 之 间 ， 瘤 组 织 内 很 少见 到 粗大 血管 分 布 。 
回 有 时 肿瘤 细胞 围绕 血管 生长 而 形成 酷似 “ 假 菊 形 团 "形态 ， 注 意 同室 管 膜 瘤 相 鉴 别 〈 图 
8-9，10)。 





图 8 -9 少 枝 胶 质 细胞 瘤 镜 检 ， 痢 细胞 密集 分 布 ,时 易 房 样 ， 
肿瘤 内 血管 纤细 (HE x 200) 





图 8 -10 少 枝 胶 质 细胞 瘤 镜 检 : 瘤 细胞 大 小 一 致 , 胞 浆 星空 泡 
Fe HBAREHCEE. HH (HE x 400) 
一 40 一 


(二 ) 少 枝 胶 质 母 细胞 瘤 

KERR: 大 致 与 少 枝 胶 质 细胞 瘤 相似 ， 但 生长 迅速 ， 大 体 标 本 内 可 见 到 出 血 、 坏 
死 ， 偶 可 见 到 囊 性 变 。 

镜 下 所 见 ， 肿 瘤 细胞 大 小 不 一 致 ， 但 细胞 直径 相差 不 很 悬殊 ， 随 着 肿瘤 分 化 程度 不 
同 可 以 见 到 多 少 不 等 的 核 分 裂 相 。 瘤 组 织 内 血管 内 膜 细 胞 增生 。 偶 尔 少 枝 胶 质 母 细胞 瘤 
也 呈 巨 细胞 瘤 表 现 ， 但 多 数 瘤 中 仅见 单 核 和 少许 多 核 瘤 巨 细胞 。 

【临床 表现 

儿童 大 脑 半球 胶 质 瘤 具 有 的 某 些 特点 需要 注意 , 首先 是 病史 较 长 ，Slooff CP erp 
20~40% 患 儿 病史 达 1 年 以 上 。 本 组 病例 统计 平均 病程 约 1 年 。 胶 质 母 细胞 瘤 相 对 病程 
较 短 ( 平 均 为 8 个 月 )。 病 史 较 长 的 原因 一 方面 儿童 对 颅 内 压 增高 代 偿 的 能 力 较 成 人 强 ， 
另 一 方面 儿童 大 脑 半球 肿瘤 的 局 灶 性 症状 体征 出 现 较 晚 ， 加 之 儿童 对 其 主观 症状 的 表达 
能 力 差 ， 因 而 儿童 大 脑 半 球 肿瘤 就 诊 时 肿瘤 常常 已 生长 较 大 ， 有 些 波及 2 个 以 上 脑 叶 其 
致 延伸 至 双 侧 大 脑 半 球 ， 特 别 是 位 于 大 脑 半球 哑 区 的 肿瘤 。 

第 二 个 特点 是 有 部 份 儿童 大 脑 半 球 肿 瘤 临床 表现 为 急性 起 病 或 症状 突然 加 重 “2) 。 
急性 起 病 的 发 生 率 较 成 人 为 高 ,原因 可 能 是 由 于 儿童 脑 组 织 对 颅 内 压 增高 的 代 偿 能 力 强 ， 
在 颅 内 压 增高 失 代 偿 前 症状 表现 轻微 ， 一 旦 代 偿 不 全 则 表现 为 病情 急剧 加 重 。 此 外 部 份 
病例 可 在 头 部 外 伤 后 起 病 ， 可 能 与 急性 创伤 加 速 脑 组 织 失 代 偿 或 肿瘤 本 身 的 体积 变化 所 
致 。 本 组 外 伤 后 起 病 者 26 例 , 占 9. 3% 。 儿 童 大 脑 半球 胶 质 瘤 病 程 发 展 过程 中 有 发 热 者 较 
后 颅 凹 肿瘤 少见 ， 本 组 仅 8 例 ， 其 中 6 BIDS SFE HE me ALA SRG MI, 2 例 为 室 管 膜 母 细胞 
痢 ， 均 为 恶性 程度 较 高 的 肿瘤 。 发 热 的 原因 可 能 为 生长 迅速 致使 肿瘤 中 心 坏死 、 出 血 物 
质 的 吸收 造成 的 。 

颅 内 压 增 高 和 局 灶 性 神经 系统 体征 为 小 儿 大 脑 半 球 胶 质 瘤 的 两 大 类 症状 ， 视 肿瘤 所 
在 部 位 不 同 而 各 异 ， 值 得 提出 的 是 ,儿童 大 脑 半球 肿瘤 以 颅 内 压 增高 为 主要 症状 和 /或 首 
发 症状 者 相当 多 见 。 有些 病 儿 无 明显 局 灶 症 状 而 仅 表现 为 颅 内 压 的 增高 。 局 灶 征 即便 存 
在 亦 出 现 较 晚 ， 表 现 也 较 成 人 轻 些 。 

一 、 症 状 和 体征 

C) 颅 内 压 增高 

l. 头痛 : 为 颅 内 压 增高 的 主要 表现 , 机 幼儿 对 头痛 不 能 很 好 的 表达 ， 仅 表现 为 阵 发 
性 哭 叫 不 安 或 用 手 击 头等 。 较 大 儿童 可 以 诉说 头痛 的 部 位 和 性 质 ， 但 除非 头痛 总 局 限 在 
一 处 ， 理 则 没有 定位 价值 。 一 般 失 明 后 头痛 多 明显 减轻 。 有 的 甚至 完全 消失 ， 有 人 解释 
为 不 再 接受 光 的 刺激 有 关 。 本 组 头痛 的 发 生 率 为 77 24% Jackson. O9? 报告 头痛 发 生 率 为 
80 ~ 90%。 儿 童 有 头痛 者 应 引起 家 长 的 重视 ， 早 日 到 专科 门诊 检查 。 

2. 呕吐， 常 与 头痛 相伴 随 ， 发 生 率 较 后 颅 四 肿瘤 低 ， 本 组 为 72.7%。Jackson G9 
指出 大 脑 半球 肿 瘤 哎 吐 不 仅 较 少 而 且 多 在 晚期 才 出 现 ， 这 与 后 颅 止 肿瘤 有 明显 不 同 。 哎 
吐 常 为 间 加 性 和 喷射 性 ， 易 在 清 展 发 生 。 

3， 视 乳头 水 肿 ， Hoffman €? 119 例 中 视 乳头 水 肿 出 现 率 55 .5% ， 多 数 文献 报道 出 
FRB 60~ 80% O6 3D ， 本 组 出 现 有 视 乳 头 水 肿 者 占 92 .5%， 因 在 婴 幼 儿 有 前 向 膨 隆 和 颅 
颖 哆 开 等 代 偿 机 制 ， 故 视 乳头 水 肿 发 生 率 较 大 龄 儿童 为 低 。 

4. 视力 减退 ， 因 儿童 不 能 正确 反映 视力 情况 和 检查 不 易 合作 , 所 以 视力 减退 的 判断 
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较 成 人 困难 ， 本 组 仅 8 例 有 此 症状 ,其 中 1/4 的 病例 入 院 时 双 目 失明 或 接近 失明 。 

5。 头 颅 增 大 或 /和 前 向 张力 增高 ， 这 多 发 生 在 婴 幼 儿 ， 病 程 长 者 亦 可 见于 学 龄 前 儿 
童 。 此 体征 应 注意 与 先天 性 脑 积 水 相 鉴别 。 较 大 儿童 因 颅 颖 分 离 有 破 壹 声 。Slooff “的 
病例 破 谈 声 阳性 者 占 1/3。 

6。 颅 内 压 增 高 的 其 他 表现 有 双 侧 外 展 神经 麻痹 (本 组 占 29 .3%)， 颈 部 抵抗 本 组 有 
30 例 (10.7% )， 后 者 系 慢 性 小 脑 扁桃 体 下 疝 的 结果 。 其 发 生 率 较 后 颅 止 肿瘤 低 得 多 。 

婴 幼儿 肿瘤 所 表现 的 颅 内 压 增高 有 其 自身 的 临床 特点 “* 。 主 要 表现 在 第 二 十 二 章 
有 详 述 。 

(二 ) 局 灶 性 症状 及 体征 ” 因 大 脑 半球 的 各 脑 叶 有 其 特有 的 功能 , 故 因 肿瘤 发 生 的 部 
位 不 同 其 症状 及 体征 也 有 所 差异 ， 但 总 的 来 说 ， 神 经 系统 的 定位 症状 不 如 成 人 明显 ， 这 
与 儿童 脑 功能 不 如 成 人 完善 及 表达 能 力 不 强 有 关 。 在 此 ， 我 们 不 按 各 脑 叶 损害 来 描述 ， 
而 是 将 大 脑 半球 总 的 损害 症状 加 以 介绍 。 

1, 疗 痛 发 作 ， 发 生 率 较 成 人 高。 一 般 统计 在 儿童 大 脑 半球 胶 质 瘤 中 20 ~ 50 96 的 病人 
BY AM RHE 015, Hirsch +? 统计 儿童 大 脑 半球 肿瘤 阁 痛 发 生 率 高 达 76% ,其 中 62% 
为 首发 症状 。 Lepintre 等 指出 有 1/ 3 的 病例 有 所 痛 发 作 “W Koos 报 告 儿童 大 脑 半 球 肿瘤 
有 癫痫 发 作者 达 65%6 。 多 数 作者 报告 以 闻 痛 大 发 作 多 见 ， 少 数 报告 限 局 性 癫痫 “3 。 一 
般 距 中 央 前 回 较 远 的 肿瘤 常 为 大 发 作 ， 邻 近 中 央 前 回 者 易 表现 为 限 局 性 疗 痛 。Tonnis 和 
Koos 指 出 较 良性 的 肿瘤 引起 的 癫 病 比 恶性 浸润 性 快速 生长 的 肿瘤 多 见 OU, Hoffman O9? 
119 例 统计 中 以 癫痫 为 首发 症状 者 占 39% 。 多 数 患 儿 以 癫 痛 大 发 作为 主 ， 少 数 也 可 为 限 局 
性 发 作 。 后 者 病灶 多 位 于 中 央 区 附近 。Slooff GO USATE MADAM RE, 随 病 
程 的 演变 发 展 ， 最 终 以 局 灶 性 阁 痛 为 主 。Page C? 指出 儿童 后 痛 不 伴 有 局 灶 性 体征 者 应 
高 度 重视 有 无 大 脑 半球 肿瘤 ， 若 合并 有 颅 内 压 增高 表现 者 多 数 可 能 为 大 脑 半 球 占 位 性 
病变 。 

大 脑 半 球 胶 质 瘤 以 癫痫 为 首发 和 /或 主要 症状 者 常常 提示 肿瘤 偏 良性 , 这 类 病人 病史 
多 较 长 ， 而 且 相 当 部 份 有 钙化 。 

本 组 有 癫痫 发 作者 84 例 , 占 30% ,其 中 大 发 作者 占 21.8%% ,局 限 性 发 作者 仅 占 8. 2%。 
RON TUI ~ 了 级 患者 癫痫 发 生 率 较 高 ， 这 与 其 性 质 相对 良性 ， 生 长 缓慢 有 关 。 

2， 运 动 障碍 : 儿童 大 脑 半 球 肿瘤 的 运动 障碍 出 现 较 晚 ， 程 度 亦 较 轻 , 可 表现 为 一 侧 
肢体 力 弱 ， 妥 反 射 亢进 和 /或 病理 反射 阳性 。 仔 细 观 察 可 见 儿 童 肢体 力 弱 侧 较 笨拙， 动作 
不 灵活 ， 在 穿 衣 、 解 扣 及 拿 久 吃饭 时 尤为 明显 。Siooff CU 指出 幕 上 肿瘤 有 运动 障碍 者 约 
25 一 75%。 这 主要 是 影响 到 中 央 前 回 及 其 传导 东 所 致 。 桥 时 肿瘤 则 常 可 见 到 一 侧 鼻 层 沟 
浅 及 上 肢 力 弱 ， 肿瘤 位 于 或 接近 中 央 区 大 脑 镰 或 矢 状 塞 旁 者 则 主要 表现 为 下 肢 力 弱 。 本 
组 病史 中 有 一 侧 肢体 力 弱者 124 例 〈44 .3% )， 皆 因 肿 瘤 破坏 或 压迫 中 央 前 回 所 致 。 

3， 精 神 症状 。 大 脑 半球 各 部 位 肿瘤 均 可 有 精神 症状 ,但 额 叶 病 变 者 精神 症状 较为 明 
显 ， 尤 其 是 位 于 左 侧 或 侵犯 到 双 侧 额 叶 者 。 成 人 表现 为 记忆 力 减退 ， 自 知 力 丧 失 及 人 格 
改变 者 等 。 有 人 统计 额 叶 肿瘤 有 一 半 以 上 有 精神 症状 在 小 儿 则 精神 症状 不 如 成 人 明显 ， 
常 表现 为 呆 灌 、 淡 漠 或 行为 异常 等 。 成 人 的 一 些 精神 症状 在 小 儿 不 易 查 出 也 是 小 儿 精 神 
症状 较 少 的 原因 之 一 。 本 组 病例 记载 有 精神 症状 者 仅 占 14 .8%， 较 多 数 文献 报道 为 低 。 

4. 其他， 车 肿 瘤 较 表 浅 者 可 见 头 颅 限 局 性 隆起 (本 组 2 例 ); 本 组 有 同 向 性 偏 言 者 
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24 例 8.6% )， 手 术 证 实 为 里 叶 或 矣 项 杭 部 肿瘤 ， 但 这 只 有 较 大 儿童 才能 查 出 ， 儿 童 大 
脑 半球 胶 质 瘤 的 感觉 障碍 少见 , 本 组 不 到 1/ 5 的 病例 能 查 出 感觉 减退 ， 这 与 小 儿 不 能 很 好 
合作 而 未 能 查 出 有 关 。 左 侧 半 球 病变 尚 有 各 种 类 型 的 失语 ， 但 本 组 病例 较 少 发 现 ， 这 与 
小 儿 语 言 功能 不 完善 及 检查 困难 有 关 。 

【辅助 检查 】 

一 、 超 声波 

A 型 超声 波 探测 可 见 中 线 波 向 健 侧 移 位 ， 这 对 肿瘤 定 侧 有 一 定 帮助 ， 本 组 做 超声 波 
检查 者 68 例 ， 其 中 可 见 中 线 波 不 同 程度 移 位 者 57 例 (83 .8 0) MER HESSE B 型 超声 
波 检 查 可 见 有 异常 大 脑 半球 液体 回声 ， 婴 幼儿 颅骨 薄 ， 超 声波 检 出 率 较 成 人 高 。 

=. BESH 

因 来 诊 时 患 儿 多 有 颅 内 压 增 高 ， 故 作 此 项 检查 很 少 。 本 组 行 采 椎 穿 刺 者 20 例 ， 多 数 
脑 脊 液压 力 增高 。 需 注意 的 是 , 有 时 因 患 儿 不 能 合作 而 所 测 压 力 不 够 准确 。 脑 冰 液 白细胞 
计数 多 在 正常 范围 , 有 部 份 病例 蛋白 定量 增高 〈 表 8 - 4 )， 其 中 蛋白 定量 最 高 者 738mg% 
(HEMER). 

脑脊液 蛋白 高 者 多 为 肿瘤 接近 脑室 或 蛛网 膜 下 腔 者 ， 本 组 增高 13 例 〈 占 化 验 检查 总 
数 的 65% )。 有 7 例 脑 冰 液 蛋白 含量 正常 , 故 脑 峭 液 蛋白 含量 正常 也 不 能 排除 颅 内 肿瘤 的 
存在 。 

表 8 -4 BOOK AE C00 











病 理 (no. 正常 范围 ( 例 ) "n oo 最 高 值 
Erna (D 1 3 135.6 (mg %) 
BN (9) 2 7 738 (mg%) 
SERRE MM (D s 1 125 (mg%) 
少 枝 胶 质 瘤 及 其 他 (3) 1 2 225 (mg%) 
à H (20) 7 13 

=, M&M (EEG) 


SL Hk BC sp BERE XE IR LSA AB, EA HRERL, E 
BURSUS WN RI MEM. Pe RA ALE (ERE 2 ~ 3 Hz). 部 份 
病 儿 也 可 表现 为 鼎 内 压 增 高 所 致 的 BEG 广 泛 中 度 或 重度 异常 。 但 后 种 表现 对 定位 的 意义 
不 大 。 不 合作 儿童 可 口 腿 10% 水 合 氟 醛 3 ~ 5 m1 后 再 行 EEG 检查。 本 组 患 儿 进 行 EEG 
检查 者 52 例 ， 其 中 有 局 灶 性 异常 而 有 定位 价值 者 49 例 (94.2%). 

W. E Xe 

对 诊断 有 很 大 价值 ， 其 变化 可 分 为 一 般 性 颅 内 压 增高 征 〈 颅 颖 分 离 、 较 背 及 后 床 突 
骨 质 吸收 及 脑 回 压 迹 增加 等 ) 和 局 限 性 骨 质 改变 (肿瘤 直接 压迫 所 致 ) 两 大 类 。Slooff CD 
指出 儿童 大 脑 半球 肿瘤 80% 有 颅骨 X 线 平 片 的 变化 ， 其 中 一 般 性 颅 内 压 增高 改变 为 60 ~ 
80%， 局 限 性 骨 质 改变 者 为 30 ~40%。 Matson CO 指出 儿童 大 脑 半 球 胶 质 瘤 有 颅 颖 分离 
者 占 65%。Lavoine 报告 有 蝶 鞍 变化 者 占 35%‘s? 。 关 于 脑 回 压 迹 增加 对 颅 压 增高 的 诊断 
价值 尚 有 不 同 看 法 ，MaCcauty 曾 指出 20 岁 以 下 的 患者 脑 回 压 迹 增加 不 一 定 是 病理 性 的 ， 
只 有 在 下 述 情况 才 有 诊断 意义 ，Q@ 有 颅 压 增高 症状 且 病程 在 10 周 以 上 者 ，@ 额 顶部 脑 回 
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颅骨 局 限 性 改变 者 多 见于 婴 幼儿 ， 局 部 隆起 者 多 因 肿 瘤 位 于 皮质 表面 ， 使 斋 骨 长 期 
受 压 局 部 变 薄 而 向 外 隆起 。 局 部 骨 质 增 厚 者 仅见 于 脑膜 瘤 ， 未 见 胶 质 瘤 有 此 表现 者 。 要 
注意 局 部 颅骨 隆起 应 与 硬 脑 膜 下 水 痛 或 先天 性 讲 肿 等 鉴别 。 

颅 内 钙化 斑 在 小 儿 很 少 为 生理 性 的 。Siooff CO. 指出 儿童 大 脑 半球 胶 质 瘤 约 有 1/4 
有 钙化 班 。Matson CO 报告 118 例 儿童 大 脑 半球 胶 质 瘙 中 有 钙化 班 者 28 例 (23.7% ), 并 指 
hy 

本 组 有 颅骨 X 线 平 片 资 料 者 178 例 ， 其 中 无 明显 异常 者 29 例 (16 .3% )。 有 颅 压 增高 
征 者 149 例 83 .7 )， 其 中 以 颅 颖 分 离 最 多 ， 早 期 为 冠状 锋 ， 继 之 为 人 字句， 晚期 全 部 
颅 颖 此 有 分 离 。 鞍 部 改变 〈 曙 鞍 扩 大 ， 后 床 突 及 鞍 背 骨 质 稀 朴 等 ) 在 小 儿 发 现 较 少 。 据 
骨 局 部 有 改变 者 较 国 外 文献 低 得 多 〈 本 组 仅 4 例 )。 有 颅 内 钙化 班 者 26 例 (14 .6% )， 也 
较 国外 资料 为 低 ， 其 中 多 数 钙化 为 少 枝 胶 质 细胞 瘤 。 

*. 造影 检查 

(一 ) 颈 动 脉 造影 早年 曾 为 大 脑 半 球 占 位 性 病变 的 主要 诊断 手段 , 近 十 年 来 随 CT、 
MRI 的 临床 应 用 其 价值 有 所 降低 , 但 仍 不 失 一 种 有 效 的 检查 手段 ， 特 别 是 了 解 肿瘤 供血 
情况 对 手术 切除 肿瘤 有 相当 大 的 帮助 。Salcman C? 认为 颈 动脉 造影 可 用 于 颅 底 肿 瘤 并 
怀疑 与 硬 脑 膜 有 粘连 者 ， 或 CT 在 注 药 前 后 有 明显 变化 者 。 主 要 目的 是 了 解 肿瘤 血 供 和 肿 
瘤 与 颅 内 较 大 血管 的 关系 。 多 形 性 胶 质 
母 细胞 瘤 的 颈 动脉 造影 有 其 较为 特殊 的 
表现 。 除 了 表现 有 因 肿 瘤 占 位 改变 所 致 
的 颅 内 血管 移 位 等 表现 外 ， 肿 瘤 内 常 可 
见 有 病理 性 血管 。 

本 组 儿童 大 脑 半球 肿瘤 中 行 颈 动脉 
造影 检查 者 116 例 。 早 年 主要 用 于 肿瘤 定 
位 和 定性 诊断 (图 8 -11，12)。 但 由 于 
儿童 颈 内 动脉 造影 皆 为 全 麻 , 痛 苦 较 大 ， 
有 一 定 危险 性 ， 近 十 年 来 已 很 少 应 用 。 

(二 ) 脑室 造影 ”早年 多 用 于 颅 内 压 
增高 而 无 明显 定位 体征 ， 超 声波 检查 也 
未 见 到 中 线 波 移 位 者 。60 年 代 我 们 用 过 
滤 空 气 或 氧气 ，1970 年 开始 用 碳水 脑室 
造影 ， 可 根据 脑室 受 压 变形 或 移 位 来 判 
断 肿瘤 的 部 位 ， 肿 瘤 接近 脑室 者 变形 较 
移 位 更 明显 ， 远 离 脑 室 者 则 移 位 较为 突 
出 。 因 大 脑 半球 肿瘤 脑室 多 被 压缩 ， 加 图 8 -11 9123. BUS RUESUR ME 
上 有 移 位 等 改变 造成 脑室 穿刺 有 一 定 困 脉 造影 示 大 脑 前 动脉 弧 形 向 对 侧 移 位 ， 
难 ， 有 些 病例 作 脑室 穿刺 时 可 误 入 肿瘤 大 脑 中 动脉 向 外 侧 移 位 
的 囊 腔 ， 此 时 可 吸出 春 液 ， 顺 便 注 入 空 
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CB) 

图 8 -12 男 13 个 月 , 顶 叶 星 形 细胞 瘤 颈 动脉 造影 

《A)》 便 位 像 ， 大 脑 前 动脉 拉 直 及 国 隆 ， 大 脑 中 动脉 下 移 。 
《B》 正 位 像 ， 大 脑 前 动脉 平行 向 对 侧 移 位 





气 或 碘 油 (Myodil) ff APR BER 
造影 。- 

六 、CT 检 查 

JU 3E LEER Be BE 
少见 ， 划 上 星 形 细胞 瘤 恶 性 相对 
多 见 。 儿 童 幕 上 良 恶性 星 形 细胞 
瘤 的 区 分 与 成 人 组 借 注 药 前 后 病 
灶 增 强 幅度 的 变化 来 鉴别 有 所 不 
同 .恶性 胶 质 瘤 更 多 见于 婴 幼 儿 。 
肿瘤 较 大 时 常 合 借 肿 瘤 内 坏死 ， 
出 血 是 儿童 大 脑 半 球 胶 质 瘤 的 特 
点 。 一 般 幕 上 星 形 细胞 瘤 平 扫 多 
位 于 半球 深部 ， 密 度 可 低 或 等 密 
E, DAI, TARR. HA 
实质 部 份 可 全 部 或 部 份 增强 。 少 
枝 胶 质 细胞 瘤 突出 特点 是 钙化 ， 
见于 肿瘤 的 深部 或 周边 ， 可 呈 结 
PARMA A, MMES 
高 密度 ， 瘤 周 水 肿 及 占 位 征 轻 。 
增强 检查 轻 度 强化 ， 边 界 清楚 ， 
形态 不 规则 (图 8 -13~20). 

七 、MRI 

AB 2E BR RUE URL e 
Ti、 长 Tz 信 号 变化 ,边界 不 清 ， 
不 易 与 周围 水 种 鉴别 。 在 Ts 相 黄 
至 不 易 区 别 肿瘤 的 结构 ， 但 对 肿 
瘤 出 血 较 CT 显示 为 佳 ， 为 白色 
Ti 和 T2， 同 时 由 于 蛋白 渗 出 有 
时 可 见 肿瘤 在 T! 像 呈 稍 高 班 片 
样 信号 异常 当然 Gd-DTPA( 包 ) 
增强 扫描 有 助 于 肿瘤 定性 和 与 水 肿 
区 别 。 除 了 使 用 MRI 的 FE 脉冲 序 
列 ， 一 般 SE 脉 冲 序列 之 Ti 甚至 
T 2 像 对 少 枝 胶 质 细胞 瘤 钙化 成 份 
的 显示 不 如 CT, 但 对 了 解 是 否 腾 
K. BAH ROUSE, BN 


不 用 Gd- DTPA 也 较 CT 为 优 。 半 球 室 管 膜 瘤 无 明显 特点 ， 春 变 内 容 物 除 出 血 外 亦 不 具 


特点 。 
【治疗 及 预后 】 
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图 8 13 男 5 岁 ， 顶 枕 少 梳 胶 质 细胞 瘤 CT 增强 扫描 见 
肿瘤 实质 部 份 明显 强 化 ， 瘤 内 多 发 末 变 区 





图 8 -14 B133, MM ABI HERE Ni 图 8-15 务 5 岁 , 右 额 旺 项 巨大 多 
CT 增强 扫描 示 瘤 体 不 均匀 强化 形 性 胶 质 母 细 胞 瘤 CT 增强 扫描 , 肿 
瘤 呈 不 规则 混杂 密度 ， 明 显 强化 ， 
MAS RRR 
2M 





(B) 
图 8 -16 Kid, WopETHMCT 扫描 
(O0 XH. MEGIEREIE, AOR 
(B) NH. MR RL ER 


儿童 大 脑 半 球 胶 质 瘤 只 要 患 儿 一 般 情况 允许 均 应 手术 ， 尽 量 完全 切除 肿瘤 。 儿 童 而 
受 开 颅 手术 的 能 力 较 强 ， 对 术 后 神经 功能 的 代 偿 能 力 亦 较 强 。 因 而 我 们 主张 在 尽量 不 千 
成 严重 的 神经 功能 障碍 的 前 提 下 尽 可 能 多 地 切除 肿瘤 。 儿 童 大 脑 半球 胶 质 瘤 我 们 很 少 采 
用 外 减 压 术 。 主 要 原因 是 儿童 头皮 较 薄 ， 敞 开 硬 膜 R HJER D RUE GL CUERO, 
另 一 方面 儿童 颅骨 再 生 能 力 旺盛 ， 减 压 窗 可 因 新 生 骨 形成 而 不 断 缩 小 失去 减 压 的 效果 。 
主要 手术 方式 包括 ， 
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1. 肿瘤 全 切除 术 : 工 一 荆 级 星 形 细 胞 瘤 及 少 枝 胶 质 细胞 瘤 应 尽早 行 肉眼 全 切除 或 
近 全 切除 。 特 别 是 肿瘤 有 较 清楚 边界 者 。 恶 性 程度 较 高 的 肿瘤 也 应 尽 可 能 全 部 切除 。 对 
位 于 或 邻近 重要 功能 区 肿瘤 可 行 大 部 份 或 部 份 切除 。 应 避免 因为 过 份 强调 彻底 切除 肿瘤 
而 伤 及 重要 的 功能 区 。 





(B? 

图 8 -17 女 13 岁 ， 左 额 恶性 室 管 膜 瘤 CT 扫 描 
CO PH, MER ER. SPERAM: 
(B) 增强 扫描 ， 有 种 首部 份 强化 ， 明 显 痢 周 水 肿 
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(AP (OD 


图 8 -18 女 5 岁 ， Me AREA ICT A 
OO PH, B XIEIEE, WIRES LM REM T (MERR) 
(BO MA Hifl, Mmm, EREL 


CAD (P 


图 8 -19 男 ，8 岁 ， 顶 杭 深部 恶性 胶 质 瘤 CT 扫描 
(OD 平 扫 ， 肿 瘤 呈 略 高 密度 , 明显 疙 周 水 肿 ， 中 线 结构 向 对 侧 移 位 ; 
CB) 增强 扫描 ， 肿 净 环 状 增强 
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图 8 20 男 5 岁 ， 幕 上 下 巨大 混合 性 胶 质 
痛 CT 扫 描 
(As BO MRH, TRE FAEERE EN 
DERW ROSEO, A BAN OC) R 
ECTHHB. MAECEN A 





2. MAR: MOBIL. A RC BE GHI SR RE RT, 可 将 肿瘤 连同 所 在 
脑 叶 一 并 切除 ， 这 样 做 一 方面 出 血 较 少 ， 内 减 压 较 充 份 ， 同 时 肿瘤 切除 也 较 彻 底 ， 对 波 
及 多 个 脑 叶 的 肿瘤 为 了 充分 内 减 压 亦 可 行 脑 叶 切除 。 

3 大 脑 半 球 切除 术 : 主要 针对 肿瘤 广泛 蔓延 波及 整个 大 脑 半 球 时 , 但 因 创伤 较 大 ， 
术 后 致 残 的 机 率 较 大 ， 因 而 很 少 采 用 。 
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此 外 ，Salcmantz) 主张 对 儿童 大 脑 半球 较 大 的 、CT 表 现 低 密度 而 且 注 药 后 无 增强 
的 胶 质 瘤 ， 单 纯 行 肿瘤 活检 ， 术 后 进行 放疗 。 

Gouzalez (17) 对 有 严重 售 痛 发 作 病史 的 半球 胶 质 瘤 行 术 中 脑 电 图 检查 以 确定 着 痛 病 
灶 ， 必 要 时 可 同时 行 半 病 病灶 的 皮质 切除 术 。 

对 儿童 大 脑 半 球 复发 性 胶 质 瘤 治疗 视 其 病理 类 型 而 异 ， 对 恶性 度 较 低 的 肿瘤 ， 如 
I 也 级 星 形 细胞 瘤 或 少 枝 胶 质 细胞 瘤 原则 上 可 再 次 手术 甚至 第 三 次 手术 切除 肿瘤 。 而 
对 恶性 度 较 高 的 肿瘤 ， 如 多 形 性 胶 质 母 细胞 瘤 或 室 管 腊 母 细胞 瘤 可 视 病人 一 般 情况 决定 
是 否 再 次 手术 、 放 疗 或 化 疗 。 目 前 多 数 作者 主张 对 复发 恶性 大 脑 半球 胶 质 瘤 以 放疗 为 
peg 9, 

本 组 手术 作 到 肿瘤 全 切除 、 近 全 切除 和 大 部 切除 者 达 82.196 。 只 有 在 小 儿 一 般 情况 
太 差 或 肿瘤 血 运 太 丰富 时 才 作 肿 瘤 部 份 切除 或 活检 加 外 减 压 术 。 本 组 手术 方式 见 表 8 - 5 。 


表 8-5 儿童 大 脑 半球 胶 质 瘤 手 术 方式 (280 例 ) 








MARU 全 切除 近 全 切除 大 部 切除 部 份 切除 活检 + 外 减 压 术 
SER 24 14 16C15* 8 1 
JOE UR V 22 8 18 18 = 
S TÉ V Rt I EBF A ARL MI 16 20 34 1X0) 1 
少 核 胶 质 细胞 瘤 及 其 他 20 16 22 10 = 
2 


a it 82 58 9001) 48C I) 





CO BATA LUAM 


儿童 大 脑 半球 胶 质 瘤 的 手术 死亡 率 在 60 年 代 以 前 是 较 高 的 ， 文 献 报告 高 达 20~~ 
40% “3, 20, 尔后 由 于 手术 技术 的 改善 降 至 15% 以 下 3%。 近年 来 随 现代 监护 技术 及 显 
微 手 术 、 超 声 吸 引 器 等 的 临床 应 用 ， 手 术 死亡 率 大 大 下 降 。 目 前 多 数 文献 报告 儿童 大 脑 
半球 胶 质 瘤 手术 死亡 率 在 5 % 以 下 0 %。 但 第 二 次 手术 的 死亡 率 仍然 是 较 高 的 ， 达 10 ~ 
25% ^ 2)。 本 组 病例 术 后 仅 2 例 死亡 ， 手 术 死亡 率 为 0.7%， 其 近期 效果 是 十 分 令 人 满 
意 的 。 

二 、 放 射 治疗 

由 于 胶 质 瘤 是 以 温润 性 生长 为 其 主要 特点 , 因而 多 数 人 主张 术 后 予以 放疗 ‘347,140,119。 
但 对 放疗 对 象 的 选择 仍 有 争议 。 对 于 大 脑 半 球 恶 性 程度 较 高 的 肿瘤 ， 如 多 形 性 胶 质 母 细 
胞 瘤 及 室 管 膜 母 细胞 瘤 不 论 切 除 多 少 ， 术 后 均 应 予以 放疗 !35)。 Matson 主张 对 大 脑 半 
球 恶性 胶 质 瘤 在 瘤 床 放疗 基础 上 行 全 脑 放疗 。 

对 大 脑 半 球 I 一 卫 级 星 形 细 胞 瘤 是 否 行 术 后 放疗 有 争议 (si)。Lei del 7) 5} Hf HM 
对 未 能 全 切除 的 I ~ 卫 级 星 形 细胞 瘤 手术 加 放疗 的 5 年 存活 率 为 46%， 而 单纯 手术 者 仅 
1956. Eisenberg 5? 也 提出 儿童 大 脑 半球 星 形 细胞 瘤 手 术 加 术 后 放疗 的 5 年 存活 率 可 达 
50% 以 上 ， 较 单纯 手术 为 优 。 但 也 有 作者 认为 对 工 ~ 本 级 星 形 细胞 癌 术 后 放疗 不 能 改善 
预后 4.9. Hoffman's) 主张 对 儿童 大 脑 半球 恶性 胶 质 瘤 进行 术 后 放疗 ， 而 对 较 良 性 肿 
瘤 可 进行 术 后 临床 和 CT 随访 ， 无 需 常规 放疗 。 

不 同文 献 统计 中 差异 最 大 的 是 少 枝 胶 质 细胞 瘤 的 放疗 。 Wallner's) 统 计 42 例 少 枝 胶 
质 细胞 瘤 中 手术 加 放疗 的 10 年 生存 率 可 达 56% ， 而 单纯 手术 者 仅 18% 。Chin 2) 对 未 能 
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全 切除 的 少 枝 胶 质 细 胞 瘤 病 人 进行 手术 加 放疗 和 单纯 手术 治疗 的 疗效 相 比较 发 现 ， 前 者 
5 年 生存 率 可 达 100%， 无 复发 ,而 单纯 手术 组 尽管 5 年 存活 率 可 达 82%, 但 复发 率 高 达 
36%。 但 也 有 部 份 人 认为 在 儿童 大 脑 半球 胶 质 瘤 中 少 枝 胶 质 细胞 瘤 无 需 进 行 术 后 放疗 ‘5.12) 。 

对 和 良性 大 脑 半球 胶 质 瘤 主张 放疗 的 人 认为 可 单纯 行 瘤 床 放疗 ， 剂 量 30Gy~ 45Gy 
(3000~4500rad)， 疗 程 为 6 周 O9. 而 对 恶性 胶 质 瘤 的 瘤 床 放疗 应 在 45Gy (4500rad) 


以 上 79, 同时 行 全 脑 放疗 ， 总 量 60Gy (6000rad) 以 上 .不论 良 恶性 大 脑 半 球 胶 质 瘤 
RA EK (EB EAM ROT OO 。 复 发 性 恶性 胶 质 瘤 可 以 以 放疗 为 主 ， 行 全 脑 加 局 部 
病灶 放疗 。 

三 、 化 疗 


化 疗 对 儿童 大 脑 半球 胺 质 瘤 的 作用 和 治疗 方案 的 选择 目前 尚 处 于 摸索 阶段 ， 应 用 价 
值 还 有 争议 。Matsont'4) 曾 应 用 甲 基 茶 膨 及 CCNU 治 疗 ， 但 其 疗效 不 明显 。 亦 有 人 应 用 
PVC 方 案 ( 见 总 论 第 三 章 ) 获得 部 分 疗效 (27,23)。 

目前 多 数 人 认为 化 疗 主要 针对 儿童 大 脑 半球 恶性 胶 质 瘤 ， 特 别 是 复发 肿 痪 有 一 定 疗 
Ak ue moss 35)。 可 单一 用 药 如 CCNU、BCNU 等 ， 方 法 可 口服 、 静 脉 滴 注 、 动 脉 灌注 或 
WAR A. 

m. Hm 

儿童 大 脑 半 球 胶 质 瘤 预后 相对 较 差 ， 影 响 其 预后 相关 因素 包括 年 龄 、 肿 瘤 大 小 、 部 
位 、 组 织 学 类 型 、 病 史 长 短 及 治疗 等 多 个 方面 。 而 以 肿瘤 组 织 学 性 质 、 治 疗 情况 等 尤为 
重要 。 

影响 儿童 ~ 卫 级 半球 星 形 细胞 瘤 预 后 的 主要 因素 是 患 儿 的 年 龄 ， 婴 幼儿 就 诊 时 肿 
瘤 一 般 较 大 , 患 儿 的 一 般 情况 不 好 , 因而 手术 耐 受 性 差 ， 手 术 危险 性 相对 较 大 龄 儿童 高 ， 
预后 也 不 如 大 龄 儿童 。 巨 大 的 半球 胶 质 瘤 手术 难于 彻底 切除 ， 而 且 手术 损伤 较 大 ， 病 儿 
预后 不 能 令 人 满意 。 

Mercuri* 5? 随访 29 例 儿童 星 形 细 胞 瘤 5 ~ 277, A BUE TE RUE QUEM BUS ERE, 18 
IAE EHE RUE QUIR AL, D BOEE CRURA RU BUG SBE OM] 5 年 存活 率 可 达 70 ~ 
9096€. — 少 枝 胶 质 细胞 瘤 10 年 生存 率 有 报道 达 56%48?。 

此 外 ， 病 史 较 长 ， 有 阁 痛 发 作 及 肿瘤 有 病理 钙化 者 预后 相对 较 好 ， 因 为 这 类 肿瘤 生 
长 缓慢 ， 瘤 细胞 分 化 较 好 ， 复 发 率 较 低 “13. 10, 

手术 切除 程度 和 术 后 是 否 放疗 也 是 影响 预后 的 主要 原因 之 一 。 不 论 良 、 恶 性 大 脑 半 
球 胶 质 瘤 只 要 能 够 达到 全 切除 或 近 全 切除 ， 其 术 后 生存 期 均 明 显 长 于 部 份 切除 肿瘤 者 。 
因 儿 童 半球 巨大 胶 质 瘤 侵犯 多 个 脑 叶 时 因 手 术 切除 困难 ， 往 往 预后 较 肿 瘤 限 局 于 单一 脑 
叶 者 差 。 局 限于 额 叶 的 肿瘤 预后 均 较 好 的 原因 是 较 容易 将 肿瘤 做 比较 彻底 的 切除 并 获得 
充分 内 减 压 。Leibel7) 统 计 包括 儿童 在 内 的 大 脑 半 球 胶 质 瘤 术 后 5 年 生存 期 仅 为 25%。 

Raimondi'29) 综合 多 组 资料 , 儿童 大 脑 半球 低 恶 性 度 胶 质 痛 的 5 年 生存 率 可 达 57 .6%， 
而 高 恶性 度 胶 质 瘤 的 5 年 生存 率 为 34.6%。 亚 性 胶 质 瘤 因 其 易于 复发 而 术 后 生存 期 短 ， 
预后 较 差 。 相 当 部 份 患 儿 死 于 术 后 肿瘤 复发 。Afra (s) 复习 文献 121 例 莫 上 复发 胶 质 瘤 ， 
工 ~ 卫 级 星 形 细胞 瘤 45 例 ， 恶 性 胶 质 瘤 47 例 ， 混 合 胶 质 瘤 17 例 和 少 枝 胶 质 细胞 瘤 12 例 。 
二 次 手术 和 三 次 手术 死亡 率 分 别 达 24.5% 和 29.6% 。 而 且 大 部 份 再 次 手术 病人 于 术 后 1 
年 内 死亡 。 
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此 外 ， 莫 上 多 形 性 胶 质 母 细胞 瘤 也 见 有 术 后 椎 管内 种 植 甚至 中 枢 神 经 系统 以 外 转移 
的 报告 0" 4D, Wakamatsu (42) 曾 报告 瘤 细胞 经 脑室 胸膜 腔 分 流 而 于 胸腔 内 种 植 的 报告 ， 
瘤 细 胞 侵犯 胸膜 、 纵 隔 淋 巴结 和 肋骨 。Weolf'4) 还 曾 发 现 有 胸骨 和 椎 体 转移 的 病例 。 这 
类 病人 预后 极 差 。 发 生 转 移 的 原因 Ley'4) 认 为 由 于 手术 所 致 瘤 细 胞 的 脱落 种 植 。 但 
Robinstein O 在 未 手术 病人 中 亦 发 现 有 神经 系统 以 外 的 转移 * 电 子 显微镜 对 这 类 病人 术 
后 瘤 体 标本 的 观察 中 发 现 瘤 细胞 已 侵入 血管 ， 因 而 造成 血行 扩散 。 

本 组 获 随 访 138 例 ， 肿 瘤 病理 类 型 与 生存 期 关系 如 表 8 - 6 。 以 星 形 细胞 瘤 I ~ DE 
预后 最 好 ， 5 年 和 10 年 存活 率 分 别 可 达 52.2% 和 37.8%%，91.3% 的 病人 术 后 可 存活 1 年 
以 上 。 多 形 性 胶 质 母 细胞 瘤 预后 最 差 ， 1 年 生存 率 26.3% ， 而 5 年 生存 率 仅 为 7.9% 。 


表 8-6 儿童 大 脑 胶 质 瘤 病理 类 型 及 存活 率 (138 例 ) 











存 话 BCH) 
病理 类 型 
1 年 3 年 5 年 10 年 
EKERN 75.0 50.0 40.6 28.1 
EEM CIC USO 91.3 69.6 52.2 37.8 
多 形 性 胶 质 母 细胞 痢 26.3 15.8 7.9 5.2 
少 枝 胶 质 细胞 瘤 及 其 他 81.8 54.6 31.8 








此 外 ， 本 组 随访 分 析 还 发 现 手术 方式 与 病 儿 术 后 存活 时 间 有 一 定 关系 : 肿瘤 全 切除 
者 1 年 和 5 年 存活 率 分 别 可 达 75.0% 和 45.0%; 仅 行 肿瘤 部 份 切除 者 1 年 和 5 年 存活 率 
分 别 为 56.5% 和 17.4%， 而 2 例 仅 行 活检 和 外 减 压 者 均 于 术 后 半年 内 死亡 。 行 肿瘤 全 切 
除 者 1、3 及 5 年 存活 率 明显 高 于 行 肿瘤 部 份 切除 者 。 
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第 九 章 ” 颅 内 脑膜 瘤 和 脑膜 肉瘤 


【概述 】 

脑膜 瘤 〈meningioma) 是 颅 内 常见 肿瘤 之 一 ， 但 儿童 发 病 较 少 。 脑膜 瘤 的 基础 和 
临床 研究 近年 来 国内 外 发 展 很 快 ， 范 围 涉及 病因 、 流 行 病 学 调查 、 病 理 、 治 疗 和 预后 等 
多 个 方面 ， 使 这 一 良性 颅 内 肿瘤 的 治愈 率 更 进一步 提高 。 此 外 各 种 肿瘤 标记 物 的 应 用 也 
将 为 脑膜 瘤 诊 断 、 治 疗 和 预后 提供 很 大 帮助 45 32, 33, s 35) 。 本 组 1955 一 1989 年 手术 及 
病理 证 实 的 儿童 颅 内 脑膜 瘤 和 脑膜 肉瘤 共计 61 例 ， 本 章 结 合 文献 讨论 儿童 脑膜 瘤 的 一 些 
特点 和 治疗 原则 。 

— BRE 

全 年 龄 组 统计 颅 内 脑膜 瘤 的 发 病 率 仅 次 于 颅 内 胶 质 瘤 而 居 第 二 位 。 国 内 大 宗 病 例 统 
计 约 占 鼎 内 肿瘤 的 15.3 一 17.8% 2。 但 儿童 期 极 少见 。 仅 占 儿 童 颅 内 肿瘤 的 0.4 一 
4.6% 0, 儿童 脑膜 瘤 发 病 统计 见 表 9 - 1 。 


*9-1 儿童 颅 内 脑膜 瘤 的 发 病 率 











作 者 儿童 颅 内 肿瘤 总 数 Lit Ls * 备 注 
Matson ‘50) 750 12 1.6 其 中 脑膜 肉瘤 9 例 
Koos & Miller (36) 700 20 2.8 
Taptas (8) * 1760 19 1.1 
Ingraham (5) 313 1 0.3 
Jackson (4) 273 7 2.6 
Raimondi (7) 332 3 0.9 其 中 脑膜 肉瘤 5 例 
Mediratta (6) * 2620 38 1.5 
Hoffman (49) 344 2 0.6 
本 组 2000 61 3.1 其 中 脑膜 肉瘤 26 例 

*LRRADORAN OU 


Schut'3) 指 出， 在 脑膜 瘤 病 例 中 儿童 脑膜 瘤 小 于 2 %， 同 时 在 儿童 颅 内 肿瘤 中 所 占 
比例 也 不 到 2 %。Slooff' 3? 等 亦 认为 颅 内 脑膜 瘤 发 生 在 15 岁 以 下 者 占 该 肿瘤 的 1 ~ 2 %。 
Hoffman 4 统计 344 例 儿童 颅 内 肿瘤 中 仅 有 2 例 (0.5% )， 占 儿童 攻 上 肿瘤 的 1 %。 我 
院 自 1955 年 到 1989 年 收治 儿童 脑膜 瘤 〈 包 括 脑膜 肉瘤 ) 共计 61 例 ， 占 同期 2000 例 儿童 颅 
内 肿瘤 的 3.1%， 略 高 于 国外 文献 报告 。 其 中 脑膜 肉瘤 26 例 占 42.6% 。 全 年 龄 组 统计 儿童 
脑膜 瘤 占 脑膜 瘤 总 数 2324 例 的 2.6% 。 

二 、 性 别 和 年 龄 

儿童 脑膜 瘤 的 发 病 年 龄 以 5 ~ 14 岁 多 见 。 美 国 加 州 大 学 旧金山 分 校 CUCSF) 统计 
年 龄 高 峰 在 10 ~ 14 岁 02, ABIL URL, Herz 曾 报告 年 龄 最 小 的 脑膜 瘤 串 
者 为 一 出 生 后 仅 6 周 的 小 婴儿 。 本 组 61 例 中 ， 年 龄 最 小 的 脑膜 瘤 患 儿 为 2.5 岁 ， 而 脑膜 肉 
J8 L8 个 月 ,平均 年 龄 脑膜 瘤 为 9. 5 岁 ， 脑 膜 肉瘤 为 4.7 岁 。 本 组 年 龄 分 布 如 图 9 - 1 。 其 
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PAF 102 BO BUR AAI 7 例 
脑膜 肉瘤 11 例 。 高 峰 年 龄 为 12 一 
152 (55.7% do 
Shapiro 1? £i JL Ht RUBER 
男女 发 病 率 相近 ， 并 认为 这 是 与 
成 人 脑膜 瘤 不 同 之 处 。 但 亦 有 以 
女性 占 优势 的 报道 OD, KAS 
32 例 ， 女 29 例 ， 男 女 之 比 约 为 
1. 1:1， 性 别 分 布 大 致 相等 。 
儿童 脑膜 交 的 病程 较 长 ， 平 
[3 均 约 18 个 月 ， 肿 瘤 生 长 较 成 人 快 
ed e vn RAS FROD 而 较 其 它 儿 童 颅 内 肿瘤 慢 。 本 组 
图 9-1 JL iB BOE et Be MURAL MEAE 2 C1 BD. 病程 脑膜 瘤 平均 12.1 月 ， 而 脑膜 
E 205.7 B SERE RAS E RUE 





为 1 月， 而 脑膜 肉瘤 为 8 天 。 病 程 最 长 者 为 8 年 。 

三 、 病因 

关于 脑膜 瘤 的 病因 尚 不 十 分 清楚 ， 一 般 认为 可 能 与 下 列 因 素 有 关 : 

(一 ) 外 伤 ” 有 人 认为 可 能 与 局 部 外 伤 有 一 定 关系 。Reinhardt(25) 报告 1 例 病人 左 
眼 上 方 被 一 片 金 属 击 伤 ，20 年 后 在 受伤 部 位 发 现 一 伴 有 钙化 之 脑膜 瘤 ， 手 术 发 现金 属 片 
位 于 总 组 织 中 。 但 不 少 脑 膜 瘤 病人 无 外 伤 史 ， 故 尚 不 能 肯定 外 伤 为 脑膜 瘤 的 诱因 。 

(二 ) ERAK Ohta 将 生 后 到 1 岁 以 内 出 现 症状 体征 的 脑 瘤 至 1977 年 从 文献 上 
收集 到 共 159 例 〈 包 括 28 例 死胎 )， 其 中 脑膜 瘤 占 8 例 ， 年 龄 最 小 的 是 一 个 死胎 ， 在 新 生 
儿 期 者 有 5 例 。 男 与 女 之 比 为 2 : 1。 他 指出 新 生 儿 之 颅 内 脑膜 瘤 局 部 常 伴 有 一 囊 ， 穿 刺 
常 易 误诊 为 “ 硬 膜 下 积 液 ”, 多数 发 生 在 幕 上 。 本 组 有 1 例 生 后 即 有 症状 ( 鼻 堵 ) ， 故 很 
可 能 在 胎儿 期 肿瘤 已 生长 ， 此 为 国内 文献 中 发 病 年 龄 最 小 的 1 例 脑膜 瘤 。 国 外 有 人 报 
oC 父母 患 神经 纤维 疾病 (Von Recklinghausen’ s) 时 其 子女 的 脑膜 瘤 发 病 率 较 高 。 
Merten 00 等 报告 约 19%% 的 青少年 脑膜 瘤 病人 患 有 神经 纤维 瘤 病 。 

(三 ) 致 瘤 病 毒 ” 有 人 认为 脑膜 瘤 的 发 生 可 能 与 某 些 病毒 有 关 '9 ， 一 些 研究 显示 在 
瘤 组 织 内 有 病毒 相关 抗原 。 曾 有 2 DRA IB HERE AR? BUM. 

(四 ) 放射 治疗 后 ”国外 有 报告 行 放射 治疗 后 颅 内 发 生 脑 膜 瘤 “9*， 2, Modan (27) 
曾 对 11000 儿 童 行 X 线 照射 治疗 头 癣 ， 随 后 约 有 0. 4%。 的 儿童 患 脑膜 瘤 。Soffer 等 “29) 
报告 3 例 〈 平 均 年 龄 9. 4 岁 ) 原 发 脑 瘤 接受 高 剂量 放射 治疗 后 ,分别 在 12、15 及 20 年 发 生 
TARAR. Ojeda “30) 报告 1 例 后 颅 凹 中 线 部 莲 母 细胞 瘤 术 后 行 脑 背 甬 放 疗 ，23 
EJERE T MOERS 

《五 》 性 激素 水 平素 乱 ” 近 年 来 认为 脑膜 瘤 的 发 生 可 能 与 性 激素 正常 调控 系统 素 乱 有 
关 ， 主 要 表现 在 患者 血液 和 瘤 细 胞 中 的 雁 激素 受 体 CERO MARKT (PR) 的 异常 
活性 。 某 些 实验 亦 证 实 抗 肉 素 药物 可 抑制 部 分 脑膜 瘤 的 生长 。 但 其 抑制 程度 和 临床 价值 
仍 有 待 进一步 探讨 OS e 

CAO 细胞 和 分 子 遗 传 学 研究 ”细胞 和 分 子 生物 学 研究 肿瘤 的 病因 方面 近 几 年 有 不 少 
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进展 。 脑 膜 瘤 的 体外 培养 和 新 鲜 标本 均 已 发 现 有 染色 体 的 异常 ， 主 要 表现 在 第 22 号 染色 
体 ， 包 括 22 号 数目 和 结构 异常 ， 如 22 号 染色 体 单 体 或 环形 22 号 染色 体 “3。 因 而 有 人 认 
为 脑膜 瘤 的 发 生 与 染色 体 的 隐 性 畸变 有 关 。 这 种 染色 体 变异 的 原因 尚 不 清楚 。 有 人 认为 
这 种 变化 与 位 于 染色 体 上 的 基因 的 变化 是 有 关联 的 。 实 验 发 现 ， 脑 膜 瘤 可 有 表皮 生长 因 
F (EGFR) 的 2 ~ 5 倍 的 过 度 表达 (overexpression)， 而 EGFR 与 erbB 痛 基因 存在 密 
切 关系 ， 这 高 度 提示 瘤 基因 及 基因 产物 和 正常 细胞 增殖 调控 的 变异 在 脑膜 瘤 的 形成 中 起 
重要 作用 (2, 33), 

四 、 部 位 

成 人 颇 内 脑膜 瘤 多 为 良性 “1"2?， 脑 膜 肉瘤 很 少见 ,在 儿童 颅 内 脑膜 瘤 中 恶性 者 多 见 。 
本 组 脑膜 肉瘤 26 例 ， 其 中 有 4 例 为 脑膜 瘤 部 分 肉瘤 样 变 。 在 27 例 脑膜 瘤 中 纤维 型 13 例 ， 
内 皮 型 11 例 ， 砂 粒 型 2 例 ， 血 管 型 1 例 。 

肿瘤 的 发 生 部 位 亦 与 成 人 不 同 :成 人 颅 内 脑膜 瘤 好 发 于 矢 状 罕 旁 (24.5 ~ 25%) 042, 
HOD IL RA ERR EH HAL 6 例 〈9.8% )。 成 人 后 颅 凹 脑 瘤 少见 (12% ~14%) 0, 
小 儿 发 生 在 后 颅 凹 者 12 例 (19.2% )。 其 中 11 例 为 脑膜 肉瘤 ， 仅 1 例 为 纤维 型 脑膜 瘤 。 成 
人 侧 脑 室 脑膜 瘤 多 发 生 在 侧 脑 室 三 角 区 “2 而 本 组 4 例 侧 脑 室 脑 膜 瘤 中 有 2 例 发 生 在 
侧 脑室 材 角 。 儿 童 后 颅 凹 和 脑室 内 脑膜 痢 均 较 成 人 多 见 (799, Merten Q9 统计 48 例 儿 
童 脑膜 瘤 ，66% 在 幕 上， 后 颅 凹 脑膜 瘤 占 19% ， 而 脑室 内 者 占 15%。 本 组 61 例 儿童 脑膜 
瘤 的 部 位 分 布 及 文献 报告 分 布 如 表 9 - 2 。 以 大 脑 半 球 凸 面 最 多 见 , 占 42.6%， 后 颅 凹 脑 
WO 2 19.7% 0 


49-2 儿童 及 成 人 脑膜 靖 常见 部 位 








Cohen (12) Sim pson(13) Cushing (10 Olivecrona (15) 本 组 儿童》 
部 位 (儿童 ) ORA) ORK) BAY 

we x 例 数 * 例 数 * pu % wm ox 
脑室 14/104 14 6/339 2 4/294 1 18/608 3 5/61 8.2 
ann 14/04 4 57/339 17 53/24 19 111/608 — 18 2/61 3.3 
RRES 17/1% 16 107/339 32 77/294 26 143/608 — 24 6/0 9.8 
AMER Be 21/104 20 67/339 20 54/294 18 91/608 15 26/61 42.6 
ex 6/104 6 21/339 6 28/24 10 42/608 7 4/88. 6.6 
LL 20/104 19 35/339 — 10 28/294 10 72/608 12 12/61 19.7 
其 它 12/04 1 46/338 13 50/24 16 131/68 — 21 6/61 9.8 





五 、 病 理 

大 体 所 见 ， 脑 膜 瘤 大 多 境界 清楚 ,大 小 相差 甚 殊 ， 大 者 可 达 350 克 以 上 ， 小 者 不 足 豆 
大 。 外 形变 化 多 样 ， 往 往 同 肿瘤 生长 的 部 位 有 密切 关系 ， 多 见 的 有 球形 ， 椭 圆 球形 ， 扁 
球状 、 结 节 状 、 分 叶 状 。 肿 痛 生 长 于 大 脑 镑 向 两 侧 发 展 则 呈现 哑铃 状 。 肿 瘤 的 颜色 也 由 
于 肿瘤 的 类 型 不 同 而 不 同 ， 纤 维 型 脑膜 瘤 大 多 为 淡 粉 色 或 白色 ， 内 皮 型 脑膜 瘤 则 旺 粉红 
肉色 ， 供 血 丰 富 的 血管 型 脑膜 瘤 往往 为 紫红 色 。 肿 瘤 硬度 也 不 一 致 ， 就 一 般 而 言 大 多 数 
较 硬 而 韧 ， 细 胞 成 份 丰富 的 肿瘤 则 质 较 软 而 脆 。 切 面 大 多 为 实 性 、 白 色 、 粉 白色 不 等 ， 
偶然 可 以 看 到 有 于 性 变 ， 计 内 含 黄色 液体 。 很 少 有 出 血 坏死 。 遇 有 肿瘤 的 化 生变 化 时 ， 
切面 可 见 到 黄色 ， 半 透明 状 或 小 液化 灶 的 出 现 。 偶 尔 也 可 以 出 现 骨 化 和 软骨 的 病灶 。 

AHR: 根据 脑 膜 狂 的 类 型 不 同 ， 组 织 学 表现 也 各 有 自己 的 特点 ， 较 常见 的 类 型 
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以 下 分 别 叙 述 : 

1. 纤维 型 脑膜 瘤 ， 又 称 为 纤维 性 脑膜 瘤 ， 由 成 纤维 细胞 构成 ， 细 胞 梭 形 狭长 ,细胞 
核 亦 为 梭 形 ， 肿 瘤 细胞 间 有 多 量 的 胶原 纤维 。 本 肿瘤 的 结构 特点 是 肿瘤 细胞 形成 典型 或 
不 典型 的 旋涡 状 结构 ， 但 是 缺少 杨 栏 状 结构 。 肿 瘤 血管 常 较 细小 ， 故 肿瘤 内 很 少见 到 出 
血 。 胶 原 纤维 部 分 常见 有 玻璃 样 变 和 胶原 变性 。 本 型 肿瘤 偶 有 小 液化 病灶 ， 但 较 大 的 于 
性 变 少见 (图 9-2,3)。 

2. 内 皮 型 脑膜 瘤 ， 又 称 蛛 网 膜 上 皮 型 脑膜 瘤 。 大 体 所 见 有 时 为 颗粒 状 或 乳头 状 外 
Wo 肿瘤 由 蛛网 膜 上 皮 细 胞 构成 。 细 胞 圆 形 、 卵 图 形 、 短 梭 形 。 细 胞 浆 界限 不 甚 清楚 ， 
往往 呈现 合体 细胞 形态 ， 胞 桨 中 等 量 ,细胞 核 结构 清晰 ， 可 见 核 小 体 , 核 染 质 少 而 细 肛 。 
本 肿瘤 细胞 核 有 时 出 现 异形 性 ， 大 小 不 一 ， 但 看 不 到 核 分 裂 现 象 ， 故 不 能 认为 是 恶性 变 
的 表现 。 肿 瘤 细 胞 呈现 团 块 状 、 条 索 状 、 旋 涡 状 等 排列 结构 。 细胞 间 质 只 有 少许 网 状 纤 





图 9- 2 纤维 型 脑膜 瘤 镜 检 , 见 大 量 成 纤维 细胞 时 旋 
油状 结构 CHE x 100) 





图 9-3 FERRARE, PRES HR E 
(HE x 400) 
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图 9-4 内皮 型 脑膜 瘤 镜 检 ， 瘤 细胞 成 旋涡 状 排列 ,细胞 大 小 
一 致 ， 分 化 良好 CHE x 200) 





图 9-5 内 皮 型 脑膜 痢 镜 检 ， 细 胞 成 圆 或 卵 圆 形 , 胞 浆 分 界 不 
请 ， 部 份 成 合体 细胞 形态 (HE x 400) 


维 ， 胶 质 纤维 和 少量 的 血管 。 可 以 见 到 少许 钙 质 沉着 的 砂粒 小 体 散在 于 肿瘤 之 中 (图 
9-4，5)。 

3 砂粒 型 脑膜 瘤 : 儿童 患者 很 少 发 生 。 组 织 学 所 见 大 部 以 纤维 型 脑膜 猫 和 内 皮 型 脑 
膜 瘤 的 组 织 学 相 为 背景 ， 散 在 多 量 的 砂粒 小 体 。 一 些 肿瘤 的 表现 尚未 形成 钙化 ， 则 表现 
为 同心 圆 或 玻璃 样 变 小 体 ， 其 核心 部 分 尚 可 辨认 血管 和 蛛网 膜 上 皮 团 的 组 织 学 形态 。 

4 血管 型 脑膜 瘤 : 实际 是 化 生 型 脑膜 瘤 的 一 种 ,所 以 有 人 称 为 血管 化 生 型 脑膜 狂 。 肿 
瘤 由 大 小 血管 为 基础 ， 甚 至 是 以 大 量 的 薄 壁 血 罕 为 基础 ， 管 壁 或 血 窦 壁 是 由 极 薄 的 内 皮 
细胞 形成 ， 附 以 蛛网 膜 细胞 形成 索 状 结构 。 血 管 或 血 窦 内 充满 血液 。 部 分 血管 壁 增 厚 而 
玻 坊 样 变 或 管 壁 闭 塞 。 本 肿瘤 最 易 圳 性 变 ， 液 化 和 瘤 内 出 血 。 

5. 脑膜 肉瘤 〈 又 称 恶 性 脑膜 瘤 )， 脑膜 瘤 的 组 织 学 见 到 多 量 的 细胞 核 分 裂 相 细胞 密 
集 ， 基 至 失去 典型 的 组 织 学 结构 ， 应 该 认为 是 恶性 脑膜 瘤 。 此 种 情况 下 ， 大 体 所 见 也 有 
非典 型 表现 ， 如 温润 性 生长 ， 质 地 软 而 脆 ， 其 至 向 颅骨 内 温润 ， 引 起 颅骨 的 高 度 增 厚 ， 
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极 少数 病例 可 以 转移 。 

【临床 表现 】 

其 临床 特点 表现 与 成 人 有 一 些 不 同 ， 儿 童 脑 膜 瘤 的 生长 速度 较 成 人 快 。 脑 膜 瘤 位 于 
颅 底 时 可 广泛 浸润 ，Hoffman (9) 曾 报道 1 PSE Awe AAI ERA ah, 浸润 海绵 窦 
并 经 眶 上 裂 进入 眶 内 。 

症状 体征 : 〈 表 9 -3 ) Cohen 42) 指出 儿童 脑膜 瘤 最 常见 表现 为 颅 内 压 增高 ,其 次 为 
视力 及 颅 神经 障碍 。 约 8 ~31% 的 病例 有 抽 搞 ， 局 灶 性 损害 者 占 23 ~36%， 意 识 障碍 者 
占 6~15%。 

表 9 -3 儿童 脑膜 瘤 常 见 症状 及 体征 (百分率 %) 








症状 体征 Merten (Oig Sano P Crouse OP Cooper (9? 本 组 

(48) (36) an an "T 
MEN z i x > : 
视力 障碍 ES $ » 2 s 
颅 神经 障碍 Re a = s 4 
a i : u xi 10 
意识 障 码 à > w 
局 灶 性 症状 23 31 d " "i 


Crouse “9 报告 儿童 及 青少年 (年 龄 在 20 岁 以 下 PSP BAUR LS BU] 11 PUR SCR, JC 
中 9 例 为 首发 症状 ， 本 组 有 头痛 者 38 例 (62.3% )。 有 哎 吐 症状 者 31 例 (50.84), LE 
见于 脑膜 肉瘤 患 儿 ， 这 与 后 者 多 发 生 在 后 颅 思 有 关 。 视 乳头 水 肿 Crouse 等 (19 报告 为 
46%%， 本 组 则 占 73.8% 。 无 乳头 水 肿 者 多 有 头颅 增 大 ， 颅 颖 分离 ， 前 办 张力 高 及 眼球 内 
斜视 等 颅 内 压 增高 征象 ,完全 无 颅 内 压 增高 表现 者 本 组 仅 5 例 。 有 头 部 肿 物 者 本 组 4 例 ， 
乃 因 有 种 疙 累及 颅骨 所 致 ， 其 中 2 例 以 头 部 肿 物 为 就 诊 的 唯一 主诉 。 颅 神经 麻痹 在 Crouse 
等 报告 13 例 中 有 9 例 ， 以 面神经 最 常见 ， 其 次 为 三 叉 神 经 、 外 展 神经 、 舌 咽 神 经 及 
副 神经 。Cohen “报告 以 面神经 和 听 神 经 最 常见 。 本 组 多 数 为 双 侧 外 展 神 经 不 全 亲 玫 (为 
颅 内 压 增高 所 致 ， 而 非 肿 瘤 直 接 侵犯 )， 仅 ! 例 表 现 为 耳鸣 及 听力 差 眼 震 在 Crouse 
等 (9) 报告 占 38%， 本 组 眼 震 为 16.3%( 8 例 中 有 6 例 为 后 颅 四 脑膜 肉瘤 )。 成 人 幕 上 脑 
膜 瘤 之 癫痫 发 生 率 高 ， 尤 其 肿瘤 临近 运动 区 者 ， 常 为 限 局 性 癫痫 ， 而 小 儿 颅 内 脑膜 瘤 半 
痢 发 生 率 甚 低 ， 本 组 幕 上 脑膜 瘤 及 脑膜 肉瘤 40 例 中 有 癫 冯 者 仅 5 例 (12.5% )。 

【辅助 检查 】 

— BERR RE 

本 组 8 A. SPARES TEMS 7 Bl. Crouse} oo 6 例 中 
仅 3 PAT AE HA oA RJL PO A dE SE. 

=. XH 

本 组 行 颅骨 X 线 平 片 检 查 25 例 ， 其 表现 见 表 9-4. Shapiro 5) 报告 颅骨 平 片 有 肿 
TS L3 15 1396 ,局 部 肯 质 增生 占 10% ,颅骨 有 破坏 者 占 9 %， 鞍 区 骨 质 侵蚀 者 占 36%， 
颅 缝 分离 者 占 17% 。 他 认为 5 岁 以 下 儿童 脑膜 瘤 钙化 者 少见 。Crouse (1 组 颅骨 X 线 平 
片 9 例 中 正常 者 3 Gl, ARM ABILIES 2 例 ， 肿 瘤 有 钙化 或 骨 质 侵蚀 等 有 3 P, MME 
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R94 WRASTEXATA (2561) DBE IBI. 
Eu LOADER a a T I 儿童 脑膜 瘤 大 脑 镰 钙化 并 


mum MRAN AHO N 侧 方 移 位 者 较 成 人 少见 ， 而 局 





PI AE oY 5 4 u 44.0 灶 性 骨 增生 或 破坏 在 儿童 及 成 
上 骨 质 破坏 0 3 3 12.0 人 均 可 出 现 。Gold (9 对 儿童 
骨 质 增生 3 o 3 12.0 T 

Lii 2 1 3 12.0 RRA X RFH A R 
未 见 明显 异常 1 4 5 20.0 相当 数量 患 儿 有 血管 压 迹 增多 ， 





如 脑膜 中 动脉 沟 增 宽 等 ， 他 认 
为 这 种 表现 在 儿童 更 为 多 见 。 本 组 23 例 行 颇 骨 X 线 平 片 检查 中 除 5 例 正常 外 均 有 不 同 程 
度 异 常 ， 以 颅 内 压 增高 表现 多 见 。 

三 、 超 声波 

肿瘤 位 于 幕 上 者 可 见 中线 波 移 位， 位 于 幕 下 者 可 见 脑室 扩大 。 本 组 幕 上 者 作 超 声波 
22 例 ， 其 中 报告 有 中 线 波 向 健 侧 移 位 者 18 例 (81.8900 对 定 侧 有 较 大 帮助 。 

四 、 脑 电 图 

对 幕 上 病变 有 很 大 参考 价值 ， 本 组 幕 上 作 脑 电 图 者 9 DI. FEIERT Sc UC 
病灶 。 

五 、 造 影 检 查 





A) (B) 


图 9 6 AOS, MN AE AMBIT HH 
《A SiON EH. I APR 195) ORG 
Bet AR MRR. MPANA tL E TR AS HC He 
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后 颅 凹 肿瘤 早年 作 脑 室 造影 〈 空 气 或 康 瑞 
造影 ) 的 表现 无 特点 可 描述 。 本 组 行 颈 动脉 造 
影 者 脑膜 瘤 15 例 及 脑膜 肉瘤 8 例 。 成 人 脑膜 瘤 
颈 动 脉 造影 常 有 特征 性 改变 (动脉 增 粗 并 包 绕 
肿瘤 ， 颈 内 动脉 及 颈 外 动脉 双重 供血 及 毛细 血 
管 期 有 肿瘤 染色 体 )， 而 此 种 改变 在 儿童 多 不 
典型 ， 本 组 仅 2 例 有 上 述 表 现 ， 表 现 为 肿瘤 双 
重 供血 和 /或 肿瘤 染色 。 

六 、CT 检 查 

CT 平 扫 病灶 皇 稍 高 密度 圆 形 或 椭圆 形 肿 
物 ， 密 度 均匀 。 增 强 检查 多 叶 均 匀 一 致 增强 ， 
边界 清楚 ， 与 颅骨 关系 密切 ， 可 以 与 颅骨 内 板 
相 接 ， 儿 童 颅 内 多 发 脑膜 瘤 较 成 人 多 见 (图 
9-6，7，8，9 )。 可 见 肿瘤 周围 水 肿 及 中 
线 结构 移 位 。 脑 膜 肉瘤 则 多 呈 不 规则 形 ， 可 见 
AE, UA ki BE SD 

七 、 MRI 检查 

典型 脑膜 瘤 与 皮质 样 T; 和 Tz 的 异常 信 
号 。 脑 膜 瘤 可 因 其 细胞 排列 的 密度 及 有 无 钙化 ， 
是 否 有 包 绕 血管 等 情况 表现 为 不 同 信号 强度 。 





CA) 





图 9 -7 男 13 岁 ， 额 叶 巨大 复发 

TEMOR ICT HR ER. HL E 

密度 结 节 状 ， 跨 中 线 生长 ， 明 显 
强化 





(B 


BHo-s 女 13 岁 ， 颅 内 多 发 脑膜 瘤 CT 扫描 
AMMA, MM TERR 〈 2 个 ) RGNBE-AE ( 1 个 )， 旺 均匀 一 致 强化 ， 
OOBERGHN. Z—MSGT GER. SPER, AERA AE 
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(A) 


B) 


图 9-9 男 4 岁 ， 左 额 脑膜 肉瘤 CT 扫描 
(A ) 平 扫 ， 肿 瘤 呈 混杂 密度 ， 无 明显 瘤 周 水 肿 :，( B ) 增强 扫 播 ， 肿 装 不 均匀 强化 ， 有 散在 低 密度 
COLL CET ET ET EE EEE ES 


一 般 说 皮质 T? 就 是 长 Ti 或 者 皮质 T) 
就 是 长 T; 此 外 瘤 床 及 包 绕 血 管 常 显 示 
血管 流 空 效应 ， 后 者 又 称 假 包 膜 当 然 ， 
脑膜 瘤 作为 脑 外 肿瘤 ， 在 部 位 特点 上 亦 
与 其 它 肿瘤 有 别 ( 图 9 -10 )。Gd-DTPA 
可 使 肿瘤 均匀 增强 。 

【治疗 及 预后 】 

儿童 脑膜 瘤 如 同 成 人 一 样 ， 一 旦 诊 
断 应 积极 手术 ， 尽 量 全 部 切除 肿瘤 是 取 
得 良好 疗效 的 最 佳 选 择 。 

一 、 手 术 治疗 

儿童 颅 内 脑膜 瘤 体 积 相对 较 大 ， 本 
组 体积 大 者 ( 葛 上 肿 交 直 径 超 过 7 cm, HE 
下 肿瘤 直径 超过 4. 5cm)34 例 (55.7% )， 
与 Matson (20) 的 观察 是 相似 的 (图 9 - 





图 9 -10 男 13 岁 ， 额 部 巨大 脑膜 痪 MR I 
AKT MLR MERITI ER. | 
大 脑 半 球 一 半 以 上 


11)。 成 人 脑膜 瘤 多 与 硬 脑膜 粘连 〈 侧 脑室 脑膜 瘤 除外 )， 在 儿童 则 肿 痪 与 硬 脑膜 无 粘连 
者 不 在 少数 ， 本 组 有 26 例 〈42.6% )， 这 可 能 与 肿瘤 来 自 蛛网 膜 或 软 脑膜 有 关 ，Ting 2 
的 报告 亦 指出 57.4% ,儿童 脑膜 瘤 有 此 特点 。 本 组 手术 情况 见 表 9 - 5 。 其 中 有 75.4% 的 
病人 行 全 切除 或 次 全 切除 术 ， 其 中 脑膜 瘤 全 或 次 全 切除 率 为 88 .6 % 而 脑膜 肉瘤 仅 为 


57.7%。 
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表 9-5 JLE RACE ARA X (15D 











全 切除 近 全 切除 大 部 切除 部 分 切除 活检 活检 + 内 引流 
BAUR 24CL* 7 4 0 0 11) 
脑膜 肉瘤 no») 4 4 4 1 1 
合计 35(3) n 8 4 1 2019 
“括号 内 为 死亡 例 数 





图 9 1 女 14 岁 ， 大 脑 半球 凸 面 脑膜 瓶 ， 直 径 9 cm 

儿童 颅 内 脑膜 瘤 手术 死亡 率 较 成 人 高 ， 约 为 0% “u?。 本 组 手 朱 死亡 4 P (6.6%)。 
幕 上 脑膜 瘤 无 死亡 ， 死 亡 4 例 皆 为 后 颅 凹 脑膜 瘤 和 脑膜 肉瘤 。 这 与 肿瘤 体积 过 大 ， 在 术 
中 对 脑 干 功能 干扰 有 关 。 

二 、 放 射 治疗 

对 于 未 能 行 全 切除 的 脑膜 瘤 及 全 切除 术 后 的 脑膜 肉瘤 行 放射 治疗 是 必要 的 .Wara m 
报告 58 例 行 肿瘤 次 全 切除 者 在 术 后 未 行 放疗 ， 5 年 复发 率 为 74%: 34 例 行 次 全 切除 术 后 
立即 行 放疗 ， 5 年 复发 率 为 29%。Friedmant29) 认 为 不 同 部 位 对 放射 线 承 受 能 力 亦 不 同 ， 
如 蝶 骨 晴 \ 矢 状 窦 及 后 颅 止 脑膜 瘤 之 放射 总 量 可 达 8000rad 以 上 。Carella (0) 认为 对 颅 底 
部 脑膜 瘤 因 其 手术 不 易 完全 切除 , 故 均 需 术 后 放疗 。 他 报告 11 例 颅 底 脑 膜 瘤 行 术 后 放疗 
存活 时 间 均 在 3 年 以 上 。 

有 人 报告 ， 血 管 极 丰 富 的 脑膜 瘤 术 前 行 放疗 可 为 手术 创造 条 件 “4)。Wara 等 GO 
荐 照射 总 量 为 5000~ 5500rad, 疗程 为 5 /z 周 ~ 6 周 ，6 个 月 内 行 手术 治疗 。 他 们 报告 成 
功 切 除了 7 例 靠 单纯 手术 难以 完成 的 脑膜 瘤 病 例 。 

对 于 脑膜 瘤 已 行 肿瘤 全 切 者 ， 多 数 作者 认为 无 需 放疗 2 41)。 
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三 、 复 发 与 转移 

脑膜 瘤 复发 率 约 5 ~ 2196 (lt 19 19。 其 复发 率 与 手术 肿瘤 切除 程度 及 肿瘤 组 织 学 类 
型 有 关 GROS, Melamed (9 发现 以 矢 状 窦 旁 和 后 颅 凹 脑膜 瘤 尤 易 复发 ,其 原因 前 者 与 
肿瘤 侵犯 上 矢 状 罕有 关 ， 后 者 手术 多 数 难以 全 切除 。Crompton (9 JG 18 101 Std: Mir 
膜 瘤 ， 多 数 在 5 年 内 复发 。 此 外 有 局 灶 性 坏死 ， 脑 实质 内 浸润 和 组 织 学 核 分 裂 相 多 等 均 
易 复发 。 另 外 血管 母 细胞 性 脑膜 瘤 的 变异 型 血管 外 皮 细胞 瘤 (hemangiopericytoma) 复 
发 率 可 高 达 80% GP. Simpson 0? 明确 描述 了 复发 与 手术 切除 程度 的 关系 及 各 种 手术 
切除 范围 的 复发 率 。 

多 发 脑膜 瘤 常 伴 有 Von Recklinghausen’s 病 ， 文 献 报道 儿童 脑膜 瘤 中 19% 伴 有 该 
病 e an, 

复发 病人 在 情况 允许 时 仍 首选 再 次 手术 。 某 些 复发 肿瘤 用 激素 治疗 “az)。 再 次 放疗 
亦 可 应 用 。 : 

MM MARE >, ARRAN, Karasick 66 复习 56 例 脑膜 瘤 有 转移 患者 ， 
60% 为 肺 转移 ;34% 腹 腔 转 移 :其 余 为 长 骨 、 骨 盆 、 颅 骨 及 椎 体 转移 。Ojemann «og A 1 
DIRE UM AER IE AERE. 

m. HR 

脑膜 瘤 是 良性 肿瘤 、 其 预后 相对 较 好 。 能 否 手术 全 切 肿 瘤 是 决定 预后 的 最 主要 因 
K 0n Do BIER AR, 行 全 切除 并 行 术 后 放疗 , 部 分 患 儿 仍 可 存活 相当 一 段 时 间 。 
儿童 脑膜 瘤 预后 较 成 人 差 。 随 诊 到 的 本 组 脑膜 瘤 9 例 中 , 生存 最 长 者 为 和 撩 状 突 旁 脑膜 瘤 ， 
全 切除 已 12 年 ， 至 今 能 正常 工作 。 术 后 3 ~ 5 年 者 3 例 ， 能 正常 参加 学 习 及 劳动 。 2 ~ 
3 年 内 复发 而 再 次 手术 者 2 CE AME), REL, 2 及 4 年 各 死亡 1 例 。 脑 膜 内 
MESE 8 例 ， 其 中 半年 内 死亡 5 例 ， 术 后 1 年 左右 死亡 2 例 , 术 后 1!/; 年 复发 而 再 次 
手术 者 1 例 。 

典型 病例 介绍 : 

例 1 ， 男 性 ，14 岁 。 2 年 允 前 额 项 部 碰 伤 ， 当 时 有 一 包 ， 以 后 此 包 块 逐渐 增 大 ， 近 
2 月 来 头 部 肿块 增 大 较 快 .检查 ， 神 志清 醒 , 额 顶部 正中 有 骨 性 肿块 ， 约 6 x 6 x 2 cm 
眼底 正常 ， 神 经 系统 无 明显 异常 。 颅 骨 X 线 平 片 ， 额 顶部 有 骨 性 肿 物 14 x 14 x 3 cm。 双 
颈 动脉 造影 。 额 顶部 骨 质 增生 ， 其 下 有 直径 为 6 厘米 之 病理 血管 团 阴 影 ， 有 脑膜 中 动脉 
及 大 脑 前 动脉 供血 ， 静 脉 期 可 见 肿瘤 着 色 。 手 术 行 冠状 切口 ， 双 侧 额 顶部 开 颅 ， 肿 痢 
已 将 颅骨 侵蚀 ， 位 于 双 侧 矢 状 窦 及 大 脑 镰 旁 ， 约 7 x 7 x 6 cm 大 小 ， 将 肿瘤 连同 被 侵犯 
之 硬 脑膜 及 颅骨 一 并 切除 ， 取 帽 状 腿 膜 修补 硬 脑 膜 ,用 有 机 玻璃 作 颅骨 成 形 。 病 理 报告 
纤维 型 脑膜 瘤 。 

ME: RGR ILE, MEM LH. BAM RTE 

9i2. 男性 ， 8 P. HAMM RMA, 2 岁 时 鼻腔 可 见 肿 物 ， 当 地 诊断 为 “ 鼻 
息肉 ” 3 岁 时 在 当地 行 鼻 息 肉 切除 ,病理 报告 ， 脑 膜 瘤 。 近 几 年 来 左 鼻腔 肿 物 渐 增 大 。 
RE: 神志 清楚 ， 左 扑 腔 内 有 肿 物 突出 ， 左 侧 嗅觉 丧失 ， 双 眼底 乳头 早期 水 肿 ， 双 眼球 
稍 突 出 。 颅 骨 X 线 平 片 : 眶 项 及 蝶 骨 峭 有 骨 质 增生 。 左 颈 动 脉 造影 ， 左前 颅 凹 底 占 位 性 
病变 。 手 术 行 左 额 开 颅 ， 左 咱 沟 脑膜 瘤 8 x 8 x 7 cm， 与 第 板 处 硬 膜 粘连 紧 ， 后 下 极 与 
SA DAE. MMS OR. AMR. DDB. REAR AIRE 
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经 鼻腔 行 颅 外 肿瘤 切除 术 。 术 后 至 今 已 5 年 余 ， 能 正常 学 习 及 生活 。 
Gea RHI) 
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第 十 章 ”脉络 从 乳头 状 瘤 


【概述 】 

Bkt MAILARI (choroid plexus papilloma) 是 缓慢 生长 的 良性 肿瘤 ， 起 源 于 脑室 
的 脉络 从 上 皮 细 胞 ， 在 儿童 期 比较 常见 、 常 常 伴 有 了 脑 积 水 。 

一 、 患 病 率 

此 瘤 患 病 较 低 ， 国 外 文献 (1. 27 报告 约 占 颅 内 肿瘤 总 数 的 0.4~0.6%。 在 儿童 期 相对 
多 见 ， 在 Matson 组 的 408 例 (年龄 在 12 岁 以 下 ) 和 Raimondi 组 的 332 例 儿童 脑 瘤 中 脉络 
MIAIRE i 3 %‘3，。 本 组 经 手术 和 病理 证 实 的 共 23 例 ， 占 脉络 从 乳头 状 瘤 总 数 73 例 
的 31.5%， 占 同期 儿童 颅 内 肿瘤 2000 例 的 1.15%。 

二 、 性 别 和 年 龄 

本 病 可 发 生 在 任何 年 龄 ， 但 多 见于 儿童 期 。Matson 2) 复习 文献 指出 本 病 48% 在 10 
岁 以 内 和 20% 在 1 岁 以 内 。Laurence “4 指出 症状 出 现在 1 岁 以 内 者 占 45%, 症状 发 生 在 
10 岁 以 内 者 高 达 74%。 Matson 报告 5， 1 例 早产 儿 在 达到 其 预产期 前 切除 了 侧 脑 室 的 肪 
络 从 乳头 状 瘤 。 他 报告 的 年 龄 最 小 为 生 后 5 周 的 时 产儿， 最 大 者 为 12 岁 ， 平 均 年 龄 小 于 
2 岁 。 本 组 年 龄 最 大 的 15 岁 ， 最 小 的 5 个 月 ， 年 龄 在 7 岁 以 下 者 15 例 (65.2% )， 年龄 小 
于 1 岁 者 5 例 (21.7%)。Matson 报 告 '5， 其 发 病 男女 差异 不 大 〈 男 性 12 例 , 女性 11 例 )、 
本 组 23 例 中 男性 13 例 ， 女 性 10 例 。 


三 、 部 位 
Matson 5? 指出 儿童 期 瘤 多 位 于 侧 脑 室 而 成 人 则 多 位 于 第 三 脑室 或 后 颅 凹 。 大 约 有 
60 一 70% 的 儿童 脉络 从 乳头 状 瘤 位 于 侧 脑 室内 (56、70 。 而 Rovit (8? 收集 了 脉络 从 乳头 状 


白 234 例 (全 年 龄 组 ), 注 意 到 发 生 在 侧 和 脑室 者 占 43%. 第 三 脑室 者 10%, 第 四 脑室 者 占 39% 
和 桥 脑 小 脑 角 者 占 9 %。 这 资料 证 明 在 成 人 中 发 生 在 后 颅 凹 者 较 多 (48% )。Bohm 等 “9) 
指出 肿瘤 在 侧 脑 室 者 多 在 三 角 区 。 亦 可 发 生 在 杜 角 、 额 角 或 体 部 。 同 时 他 认为 发 生 在 桥 
脑 小 脑 角 者 系 肿瘤 原 发 于 第 四 脑室 外 侧 隐 窝 或 第 四 脑室 内 经 外 侧 孔 突 向 桥 脑 小 脑 角 所 
致 ， 个 别 病例 肿瘤 发 生 在 大 脑 凹 面 ， Bohm 9, 认为 可 能 是 脉络 从 胚胎 残余 异 位 发 展 而 来 
的 。 一 些 作者 报告 左 侧 脑 室 多 于 右 侧 ' ?，. Matson 等 '2， 收集 文献 儿童 脉络 从 乳头 状 瘤 83 
例 ， 位 于 侧 脑室 者 占 57 例 (68.7% )， 左 侧 脑 室 者 占 34 例 〈59.6% )。 本 组 病例 位 于 侧 脑 
室 者 11 例 (47.6%% )， 右 侧 脑 室 有 6 Bl. EW 5 例 ， 位 于 第 四 脑室 者 7 例 (30.4%): 位 
于 第 三 脑室 者 3 例 ， 而 桥 脑 小 脑 角 和 大 脑 面 各 1 例 。 本 组 后 颅 凹 发 生 率 高 的 原因 是 早年 
我 们 手术 的 多 为 年 龄 较 大 的 儿童 (平均 年 龄 12 岁 ). 近 十 年 有 CT 检查 后 的 8 例 患 儿 6 例 在 
侧 脑 室 ， 而 位 于 侧 脑室 的 6 例 平均 年 龄 为 2 岁 。 

【病理 】 

一 、 脉 络 从 乳头 状 瘤 

大 体 所 见 ， 肿瘤 来 源 于 脑室 脉络 从 组 织 。 故 绝 大 多 数 发 生 在 脑室 内 . 一 般 体积 不 大 . 
旦 粉红 色 ， 脱 胀 性 生长 、 同 肿瘤 周围 脑 组 织 境界 清楚 。 肿 瘤 表面 呈 细 小 的 乳头 状 或 颗粒 
R. 亦 有 人 称 之 为 桑 棋 状 (图 10- 1 ;。 切 面 粗 烟 且 和 乳头 易于 脱落 ， 质 地 较 脆 ， 很 少 发 生 
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do 


ET | pes 
图 10- 1 BRB ANAL SAR ER RAS, MRR 


状 ， 表 面 可 见 乳 头 ， 易 脱落 
但 大 多 数 仍 保持 其 乳头 状 结构 特点 。 


讲 变 和 出 血 坏死 。 亦 可 以 见 到 细 
小 的 钙化 颗粒 。 

镜 下 所 见 : 肿瘤 细胞 分 化 非 
Tek. ABATE RS QUK S M 4 BUE. 
态 ， 肿 瘤 细 胞 呈 立 方 或 柱状 上 皮 
形态 ， 常 常 以 假 复 层 的 排列 方式 
排列 在 疏松 结缔 组 织 的 轴 心 周围 ， 
形成 细小 的 乳头 状 结构 ， 乳 头 中 
心 有 丰 富 的 血管 ， 乳 头 的 轴 心 往 
往 可 见 有 球形 的 钙 质 沉着 ， 称 为 
钙化 小 体 。 很 少 找到 肿瘤 细胞 的 
核 分 裂 相 〈 图 10- 2, 10- 3 )。 

二 、 脉 络 从 乳头 状 癌 

相当 少见 。 大 体 所 见 呈 浸润 
性 生长 ， 有 局 灶 性 的 坏死 ， 组 织 
学 上 可 以 看 到 肿瘤 细胞 的 异形 性 ， 
瘤 细胞 出 现 大 量 的 核 分 裂 相 。 尽 
管 肿瘤 呈现 恶性 的 组 织 学 表现 ， 


对 脉络 从 乳头 状 瘤 的 诊断 应 持 慎重 态度 。 有 时 良性 的 脉络 从 乳头 状 瘤 ， 虽 然 分 化 良 
好 ， 但 因为 乳头 容易 脱 沙 进 入 脑 峭 液 ， 形 成 肿瘤 沿 脑 冰 液 的 播 散 ， 手 术 操 作 过 程 亦 可 发 


生 瘤 细胞 脱落 而 扩散 。 


肿瘤 有 恶性 变 者 也 可 称 脉络 从 乳头 状 瘤 ， 而 恶性 变 的 发 生 率 仅 为 10% O, 本 组 有 


29i (8.790. 
【临床 表现 1 
有 颅 压 增高 征象 和 限 局 性 
神经 系统 损害 两 大 类 。 
一 、 脑 积 水 与 颅 内 压 增高 
大 部 分 儿童 脉络 从 乳头 状 


瘤 伴 有 脑 积 水 ， 其 成 因 与 多 种 


因素 有 关 ， 包 括 : 四 肿瘤 位 于 


脑室 内 直接 梗阻 脑脊液 循环 所 “ 


SAL HEAR BK: D PRA 
成 及 吸收 紊乱 ,实验 发 现 脉络 从 
乳头 状 瘤 病 人 24 小 时 脑 峭 液 生 
成 量 较 正常 分 泌 量 高 4 倍 以 
上 (3^,Gudema aD 报告 1 pi 
9 个 月 患 儿 (体重 7.5kg)， 每 
日 脑 崩 液 生成 量 高 达 1200 mi. 
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图 10- 2 ”脉络 从 乳头 状 痛 镜 检 ， 细 胞 呈 乳 头 状 排列 
(HE x10) 


Milhorat O WERE rh JUR AA AMA E LL 05mi/min, MAG 8 周 测定 生成 率 为 
0.2ml/min, Ri AA EREEREER REAL RIA, 17 BE BERE A 除 术 
HEPARA AB JL BBG BR KAS ERE, EOD DECR WU, BRA PL SAR I AH GC 
功能 是 降低 的 ，Velasco-Siles C3? 解释 为 由 于 肿瘤 反复 出 血 所 致 蛛网 膜 慢 性 炎症 和 纤维 
增生 ， 阻 碍 了 脑脊液 的 吸收 。 也 有 人 认为 长 期 慢性 颅 压 增高 本 身 也 可 导致 脑 冰 液 吸收 
障碍 。 

脉络 从 乳头 状 瘤 病 人 临床 所 常见 的 高 颅 压 征 与 脑 积 水 的 发 生 有 直接 关系 ， 当 然 肿瘤 
的 占 位 效应 也 是 颅 内 压 增高 的 重要 原因 。 

在 婴 幼儿 颅 内 压 增高 表现 为 头颅 增 大 和 前 向 张力 增高 ， 精 神 淡 漠 、 哮 隆 或 易 激 惹 。 
在 较 大 儿童 可 表现 为 头痛 、 呕 吐 及 视 乳头 水 肿 。Matson 等 报告 ‘216 例 中 头颅 增 大 14 例 ， 
POE LON, "EHE E ONG 7 例 ， 视 乳头 水 肿 7 例 。 本 组 病例 中 有 头痛 者 12 例 ， 篆 为 较 
大 的 患 儿 ， 有 呕吐 者 15 例 。 在 婴 幼 儿 多 以 头颅 进行 性 增 大 来 就 诊 ， 外 院 一 度 误诊 为 “ 先 
天 性 脑 积 水 ”。 本 组 23 例 中 有 颅 压 增高 征 者 20 例 (87 % ) 。 

二 、 限 局 性 神经 系统 损害 

视 肿瘤 所 在 部 位 而 异 。 肿 瘤 生长 在 侧 脑室 者 半数 有 对 侧 锥 体 束 征 ， 位 于 第 三 脑室 后 
部 者 表现 为 双眼 上 视 困难 (有 1 例 脉络 从 乳头 状 瘤 )， 位 于 后 颅 凹 者 表现 为 走路 不 稳 、 
眼球 震 蜂 及 共 济 运动 障碍 等 。 个 别 位 于 侧 脑 室 者 可 表现 为 头 部 包 块 。Nassar (10 等 曾 报 
告 1 例 6 ALR, AMR ATM, AAPM, AIK 〈 头 围 46cm)， 手 术 
证 实 为 右 侧 脑室 体 后 部 的 脉络 从 乳头 状 瘤 ， 主 要 向 杜 角 及 杭 角 突入 。 本 组 有 1 例 12 岁 男 
孩 表 现 为 头痛 及 左 壮 部 包 块 半年 ， 病 史 中 有 过 一 次 癫 痛 发 作 ， 手 术 证 实 为 自 显 角 发 展 到 
皮质 表面 的 脉络 从 乳头 状 瘤 ， 因 肿瘤 慢性 压迫 左 矣 部 使 该 部 位 的 颅骨 变 薄 并 隆起 。 

本 病 临 床上 可 见 有 自发 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 者 Cu, :2) ， 本 组 有 1 例 后 颅 趾 脉络 从 乳头 
状 瘤 患 者 ， 表 现 为 突然 头痛 及 呕吐 ， 检 查 有 颈 部 抵抗 ， 腰 穿 证 实 为 均匀 血性 脑 背 液 ， 当 
时 诊 为 “自发 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 ”。 

肿瘤 因 多 位 于 脑室 内 ， 有 的 尚 可 移动 ， 故 一 些 病 人 表现 为 头痛 突然 加 剧 或 缓解 。 少 
数 有 强迫 头 位 ， 这 可 能 因 肿 瘤 
移动 后 突然 梗阻 了 脑 绷 液 循环 
通路 而 致 。 本 组 有 此 表现 者 1 
例 。 

【辅助 检查 了 

一 、 脑 许 液 和 脑室 液 

蛋白 含量 增高 是 本 病 的 特 
点 之 一 , 有 的 甚至 外 观 为 黄色 。 
Matson 2) 报告 的 16 例 中 13 例 
作 了 脑 峭 液 或 脑室 液 蛋 白 定量 
检查 , 其 中 10 例 超过 100mg% ， 
最 高 者 为 500mg% 。 本 组 作 脑 


图 10- 3 ”脉络 从 乳头 状 交 高 售 镜 显示 肿瘤 细胞 呈 立 方 HAREA, 蛋白 含量 增高 
或 柱状 ， 乳 头 中 心 为 血管 ， 细 胞 分 化 良好 CHEx4007 者 2 例 ， 分 别 为 77.5mg% 及 
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240mg^;: 作 脑 室 液化 验 者 8 例 ， 有 6 例 蛋白 含量 增高 ， 最 高 为 200mg % 。 共 有 3 例 脑 
冰 液 或 脑室 液 常规 及 生化 检查 均 在 正常 范围 。 

二 、 颅 骨 X 线 平 片 

多 数 病例 有 颅 内 压 增高 征 , 主要 是 颅 名 分 离 , 在 儿童 有 肿瘤 钙化 斑 者 极 少 。Matson (2? 
等 的 16 例 中 有 15 例 有 颅 压 增高 表现 ， 但 无 1 例 有 钙化 王 。 本 组 23 例 中 20 例 有 颅 缝 分离 ， 
仅 1 例 有 肿瘤 钙化 斑 

三 、 造 影 检查 

(一 ) 脑室 造影 ”早年 我 们 脑室 气体 造影 (11 例 ) 及 70 年 代 采 用 碳水 造影 2 例 。 其 共 
同 特点 为 脑室 扩大 及 肿 物 之 不 规则 的 充盈 缺损 ， 侧 脑室 肿瘤 可 见 中 线 向 健 侧 移 位 及 患 侧 
脑室 扩张 更 明显 。 Matson?) 等 报告 的 16 例 中 6 例 为 梗阻 性 及 9 例 为 交通 性 脑 积 水 。 后 
者 表现 为 脑室 系统 及 蛛网 膜 下 腔 篆 扩 大 。 本 组 病例 中 位 于 第 四 脑室 者 多 呈 梗 阻 性 脑 积 水 ， 
而 在 侧 脑室 者 则 多 为 交通 性 脑 积 水 。 Matson COR 3 例 侧 脑 室内 肿瘤 不 仅 有 交通 性 脑 
BK, FIAMMA RAS KEKE, RSME RWI. KHL 1 例 见 矣 角 扩 
TRB AAR, ULL BLOT i HLH aS, 

(二 ) 脑 血管 造影 Matson 2 > iA Jo fe JR AS HE FBLA FLUE SL Bk EP HE 
角 扩张 旦 占 位 性 病变 表现 。Sears 等 (19 A Hammon 00 各 报告 过 1 例 侧 脑室 内 脉络 丛 
乳头 状 瘤 患 者 血管 造影 可 见 肿瘤 染色 。 Velasco-Siles' 3) 认为 血管 造影 对 手术 的 设计 
有 重要 意义 ， 他 指出 诊断 本 肿瘤 有 如 下 征象 : D 脑 室 因 不 对 称 性 扩大 而 中 线 向 健 侧 移 位 ; 
回 侧 脑 室 三 角 区 内 有 肿 净 不 规则 染色 ; 图 脉络膜 前 动脉 或 脉络 膜 后 动脉 扩张 并 向 肿瘤 供 
M; GO i i E S 35 IP Bk MD RE t I BC E M o Fc eg 

四 、CT 检 查 

肿瘤 在 CT 平 扫 时 呈 等 或 稍 高 密度 ,增强 检查 
均匀 增强 。 肿瘤 多 位 于 侧 脑 室内 ， 三 角 区 居多 ， 
亦 可 见 额 角 及 第 三 脑室 ， 病 灶 多 数 单 人 出 ， 亦 可 见 
于 双 侧 。 除 恶性 脉络 从 乳头 状 瘤 外 ， 肿 瘤 一 般 居 
于 脑室 内 ， 并 伴 有 与 肿瘤 大 小 不 相称 之 明显 脑 积 
水 〈 图 10- 4 )。 脉 络 从 乳头 状 瘤 形态 可 不 规则 ， 
但 境界 较 清 ， 局 限于 侧 脑 室内 ， 无 明显 中 线 结构 
移 位 。 恶 性 脉络 从 乳头 状 冶 可 呈 不 规则 构 型 ， 伴 
有 水 肿 和 中 线 结构 移 位 。 

五 、MRI 检 查 

脉络 从 乳头 状 瘤 同 其 它 实体 性 肿瘤 一 样 ， 无 


信和 号 特点 ， 主 要 是 定位 诊断 。 
【诊断 及 鉴别 诊断 】 
要 幼儿 的 交通 性 脑 积 水 伴 有 脑 峭 液 或 脑室 液 


蛋白 含量 增高 者 ， 后 颅 电 或 侧 脑室 内 肿瘤 之 充盈 





- 月 ， 侧 脑室 脉络 从 
铅 损 边 绿 不 光滑 者 或 在 CT 上 种 痢 影 像 不 规则 和 rr Bl 
注 药 后 增强 明显 者 多 为 脉络 从 乳头 状 瘤 ， 诊 断 时 度 结 节 状 肿瘤 伴 严重 脑 积 水 ( 肿瘤 


应 与 先天 性 脑 积 水 、 室 管 膜 瘤 、 突 入 脑室 内 的 胶 大 小 与 脑 积 水 程 度 不 成 比例 ) 
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质 瘤 与 侧 脑 室 脑 膜 瘤 等 作 鉴别 。 

例 1， 男 ，5 个 月 。 入 院 前 3 周 头颅 渐 增 大 ， 眼 球 向 下 视 ， 病 史 中 有 发 烧 (38.8C) 
但 无 呕吐 ， 外 院 -- 度 诊断 为 “ 脑 积 水 ”- 检 查 : 神智 清醒 ， 嗜 睡 ， 头 大 ( 头 围 49cm)， 前 
婴 张 力 极 高 ， 右 侧 肢 体 肌 力 较 左 侧 差 , 双 侧 病理 征 阳 性 。CT 显 示 侧 脑室 、 第 三 脑室 及 第 
四 脑室 均 扩 大 ， 右 侧 脑室 三 角 区 可 见 6 x 5 x 4 cm 的 肿瘤 , 呈 结 节 状 , 注 药 后 增强 明显 。 

手术 行 右 星 顶 骨 辩 开 颅 ， 硬 膜 张力 极 高 ， 脑 室 穿刺 后 切 开 硬 膜 ， 矣 中 回 后 部 切 开 皮 
质 2cm 即 见 肿瘤 ， 位 于 侧 脑室 内 呈 紫 红色 ， 如 菜花 样 ， 边 界 清楚 ， 血 运 极 丰富 ， 与 脉络 
从 组 织 相连 及 脉络 膜 前 动脉 供血 , 将 鸭蛋 大 小 之 肿瘤 全 切除 。 病理 报告 为 脉络 从 乳头 状 瘤 。 

【治疗 】 

最 理想 的 治疗 手段 为 手术 将 肿瘤 全 切除 ， 对 发 生 在 第 四 脑室 者 应 后 颅 凹 正中 开 颅 ， 
突 向 桥 脑 小 脑 角 者 可 作 瘤 侧耳 后 钧 形 切 口 之 单 侧 枕 部 骨 窗 开 颅 。 

肿瘤 在 侧 脑 室 者 多 位 于 三 角 区 ， 故 我 们 重点 介绍 此 部 位 肿瘤 的 手术 方法 。 Velasco 
Siles% (‘OP MRAMWAK ER. WER, FEMA, DMR EM Bate 3 ~ 
4 cm 横行 皮质 切 开 ， 钝 形 剥 离 白 质 后 到 达 并 切 开 侧 脑室 三 角 区 的 室 管 膜 ， 此 时 肿瘤 可 暴 
露 于 术 野 ， 首 先 寻 找 从 肿瘤 后 内 侧 进入 瘤 内 的 供血 动脉 (通常 为 脉络 膜 前 动脉 ), 将 供血 
动脉 电 凝 后 切断 ， 肿 瘤 可 以 完全 切除 。 我 们 认为 如 肿瘤 较 大， 完整 切除 会 增加 正常 脑 组 
织 的 损伤 ， 供 血 动脉 寻找 也 很 困难 ， 此 时 可 用 双 极 电 凝 处 理 肿瘤 表面 ， 然 后 用 超声 吸引 
器 (CUSA) 作 瘤 内 吸 除 ， 但 常常 出 血 甚 猛 ， 可 用 双 极 电 凝 及 时 在 瘤 实质 内 止血 ， 在 肿 
TUE Bi ly BERE LESE HH DU D DK. ROUGE PHIL UTER 

早年 由 于 手术 器 械 落 后 ， 对 这 种 位 置 较 深 的 肿瘤 处 理 有 一 定 困难 ,手术 死亡 率 较 高 ， 
Nassar (10) 指出 文献 报告 的 手术 死亡 率 在 27 ~ 45% 。 主 要 是 因为 肿瘤 供血 丰富 ， 与 深部 
重要 脑 结构 (如 视 丘 及 脑 干 等 ) 粘 连 较 紧 ， 造 成 术 中 失血 过 多 或 脑 干 损伤 等 。 本 组 在 1978 
年 以 前 手术 的 15 例 中 肿瘤 全 切除 者 9 例 ， 近 全 切除 者 1 例 ， 大 部 切除 4 例 及 部 分 切除 1 
例 ， 术 后 1 月 内 死亡 者 5 例 ， 手 术 死亡 率 为 33.3% 。 而 近 10 年 (1979 — 1989) 来 我 们 手 
术 的 8 例 中 采用 显 微 手 术 ， 超 声 吸引 器 和 双 极 电 凝 等 缘 作 到 肿瘤 全 切除 ， 无 1 例 术 后 死 
亡 ， 而 23 例 总 手术 死亡 率 仍 为 21.8%。 

近 几 年 应 用 CT 及 MRI 等 先进 手段 检查 ， 发 现 本 病 平均 年 龄 已 明显 下 降 ， 故 推测 1978 
年 前 的 病例 平均 年 龄 偏 大 的 原因 主要 是 不 少 婴 幼儿 的 脉络 从 乳头 状 瘤 误诊 为 脑 积 水 而 未 
获得 正确 治疗 的 缘故 。 近 几 年 来 的 8 例 中 6 例 为 婴 幼 儿 且 初 期 也 曾 诊 为 “ 脑 积 水 ”。 

【预后 】 

因 肿 瘤 良 性 ， 全 切除 后 会 获得 良好 效果 ， 但 由 于 近 几 年 的 病例 多 在 婴 幼 儿 期 手术 ， 
术 前 皮层 很 薄 ， 脑 室 扩大 明显 , 6 例 中 有 3 例 经 CT 复查 ， 发 现 有 2 例 同 侧 脑室 扩大 ， 仍 
有 颅 压 高 的 症状 ， 考 虑 为 同 侧室 间 孔 粘连 而 致 单 侧 脑 室内 积 水 ， 术 后 不 得 不 做 侧 脑 室 腹 
腔 引 流 术 (V-P Shun, AA 2 例 术 后 1 ~ 2 月 又 有 颅 压 高 , 再 作 CT 证 实 有 硬 膜 下 积 液 ， 
有 1 例 术 后 双 额 部 硬 膜 下 积 液 ， 另 有 1 例 为 右 额 顶部 硬 膜 下 积 液 ， 考 虑 为 术 后 皮层 塌陷 
的 结果 ， 前 者 因 颅 压 不 高 ， 未 作 任何 处 理 ， 后 者 作 腹腔 分 流 术 后 痊愈 出 院 。James 0» 亦 报 
告 术 后 脑 积 水 未 解决 而 有 50% 的 病例 需 作 V-P Shunt 者 。Boyd'is) 也 指出 由 于 脉络 从 乳 
头 状 瘤 都 有 严重 的 脑 积 水 ， 术 后 巨大 的 硬 膜 下 积 液 较 易 发 生 ， 而 其 中 少数 可 出 现 颅 压 增 
高 的 症状 。Ellenbogen (19 等 报告 本 病 预后 极 好 , 甚至 脉络 从 乳头 状 瘤 的 5 年 生存 率 也 
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达到 50%， 经 其 治疗 的 病例 中 仅 1 例 因 术 中 未 能 彻底 切除 病灶 而 在 术 后 7 个 月 内 死 于 复 
发 ， 故 他 认为 术 中 完全 切除 肿瘤 十 分 重要 。 本 组 随 诊 到 的 12 例 中 5 年 生存 率 为 75% ， 而 
10 年 生存 率 为 66.6% ， 这 些 患者 此 能 正常 地 生活 、 学 习 或 工作 。 

(EH BRE) 


RL M 


1. Zulch KJ. Brain tumors, their biology and pathology. New York, Springer. 1957 

2. Matson DD, et al. Papilloma of the choroid plexus in childhood. J Neurosurg. 1960: 
17:1002 

3. Velasco-Siles JM & AJ Raimondi. Choroid plexus papilloma in; Pediatric Neurosurg- 
ery. Grune & Stratton Inc. 1982: 451-460 

4. Laurence KM. Choroid plexus tumors in; Handbook of Clinical Neurology, Vol I7. 
Vinken PJ & GW Bruyn (eds). North-Holland Pub. Co. 1974: 555-595 

5. Matson DD. Neurosurgery of Infancy and childhood. sec ed. Charles C Thomas, Sp- 
ringfield, Illinois. USA. 1969: 403-646 

6. Milhorat TH, et al. Choroid plexus papillomas 1: Proof of cerebro-spinal fluid ov- 
erproduction. Child's Brain 1976: 2:273 

7. Raimondi AJ & FA Gutierrez. Diagnosis and treatment of choroid plexus papilloma. 
Child's Brain 1975: 1:81 

8. Rovit RL.et al. Observation on radiographic diagnosis. Am J Roentgenol. 1970: 110: 
608 

9. Bohm E, et al. Choroid plexus papillomas. J Neurosurg. 1961: 18:483 

10. Nassar Sl, et al. Papilloma of the choroid plexus. J Neursurg. 1968: 29:73 

11. Abou KH, et al. Choroid plexus papilloma causing spontaneous subarachnoid haem- 
orrhage. J Neurosurg. 1957: 14:556 

12. James HE. Choroid plexus papillomas in: Neurosurgery Voll. Wilkins RH & SS Ren 
gachary (eds). McGraw-Hill Book Co. NY. 1985: 783-785 

13. Sears RA & SW Burrutt. Angiographic appearance of a papilloma of the choroid 
plexus. A case report. J Neurosurg. 1961: 18:822 

14. Hammon WM, et al. Angiographic appearance of a papilloma of the choroid of the 
lateral ventricle. J Neurosurg. 1963: 20:711 

15. Boyd MC & P Steinbok. Choroid plexus tumors; Problems in Diagnosis and manag- 
ement. J Neurosurg. 1987: 66:800 

16. Ellenbogen RG, et al. Tumors of the choroid plexus in children, Neurosurg. 1989: 
25:327 

17. Gudema S. et al. Surgical removal of bilateral papilloma of the choroid plexus of 
the lateral ventricle with resolution of hydrocephalus. J Neurosurg. 1979: 50:677 





一 174 一 


第 十 一 章 “ 视 神经 胶 质 瘤 


【概述 】 

视神经 的 长 度 个 人 差异 较 大 ,成 人 约 35~55mm， 儿 童 约 25 一 50mm。 双 侧 视神经 长 
度 亦 可 不 同 ， 相 差 < 7 mm。 在 解剖 学 上 视神经 并 非 真正 的 颅 神经 ， 而 是 脑 白质 向 眶 内 
的 延伸 。 解 剖 学 视神经 可 分 为 四 段 (0 眼球 内 段 ， 视 乳头 至 巩膜 后 孔 出 口 处 ， 长 约 1Imm。 ®© 
眶 内 段 ， 自 巩膜 后 孔 至 视神经 管 约 长 10~25mm。 G REHAB. 系 穿 过 视神经 管 部 分 
约 长 5 mm 。 图 颅 内 段 ， 自 视神经 入 颅 处 至 视 交 叉 , 约 长 8 ~20mm。 视 神经 眶 内 段 及 骨 
管内 段 呈 轿 柱 状 ， 直 径 为 4 —4.5mm. BUE ELE BER SCICERI I IUE. RRL BH 
贺 形 ， 横 向 宽度 约 为 10 ~ 20mm (平均 13.28mm )， 前 后 宽度 约 为 4 ~ 13mm. (平均 为 
8 mm)， 厚 度 CE FED 约 为 3 ~ 5 mm 。 视 交叉 位 于 鞍 隔 上 5 ~ 10mm 。 视 神经 眶 内 
段 由 眼 动脉 的 分 支 供血 ， 视 交叉 则 由 颈 内 动脉 、 大 了 脑 前 动脉 、 前 交通 及 后 交通 动脉 的 分 
支 供血 。 

一 、 患 病 率 

WB BBM Coptic glioma) 的 发 病 相 对 较 低 。Russellt 1 估计 约 占 颅 内 肿瘤 的 
1%。 而 Martin (2) Tavares ‘3) 统 计 分 别 占 颅 内 肿瘤 的 0.77% 和 0.84%。 有 人 报告 发 
病 最 高 达 2 %'7 ,视神经 胶 质 瘤 的 发 病 有 明显 的 年 龄 分 布 趋向 性 ， 以 儿童 发 病 较为 常见 。 
Fowler 4) 报告 占 儿 童 颅 内 肿瘤 的 5.1% ， 而 Matson's)， 和 Koos(6) 的 报告 分 别 占 儿 童 脑 
瘤 的 3.6% 和 3 K, Youmans W 统计 加 拿 大 多 伦 多 儿童 医院 51 例 视神经 胶 质 瘤 ， 占 同期 
儿童 脑 瘤 的 6 %， 占 儿童 幕 上 肿瘤 的 15% 。 均 明显 高 于 成 人 组 的 患 病 率 。 

我 们 自 1955 年 一 1989 年 共 收 治 经 病理 证 实 的 儿童 视神经 胶 质 瘤 18 例 ， 占 同期 儿童 脑 
瘤 2000 例 的 0.9% ， 较 国外 报道 低 。 

二 、 性 别 及 年 龄 

文献 统计 多 数 作者 “4，7,8.10.1.12) 认 为 75% 的 病例 发 生 在 10 岁 以 下 儿童 。Sayers 09 
统计 36 例 患 儿 中 ， 年 龄 最 小 仅 6 个 月 ， 最 大 的 16 岁 ， 平 均 年 龄 6 总 岁 。 

我 们 18 例 病 儿 中 年 龄 最 小 者 11 个 月 ，10 岁 以 下 患 儿 12 例 (66.7%)。 

一 般 认为 视神经 胶 质 瘤 无 明显 性 别 差异 “7.13 。 但 Youmans 21 统计 男 : 女 为 1 : 2 
( 表 11- 1 )。 本 组 患 儿 性 别 男女 无 明显 差异 。 

表 11- 1 LERAERAMF ARIES OA GIA) a» 

性 别 <17 1~6¥ 6 ~ 128 > 138 总 计 
男 2 u 4 0 17 
女 0 26 8 0 34 
总 计 2 37 12 0 51 





三 、 组 织 发 生 及 生长 部 位 
视神经 胶 质 瘤 源 于 神经 胶 质 细胞 ， 以 星 形 细胞 瘤 占 大 多 数 ， 侦 有 少 枝 胺 质 细胞 。 与 
脑 干 和 小 脑 星 形 纲 胞 有 较 多 的 组 织 学 相似 性 “zz 。 但 也 有 人 认为 这 种 前 视 路 的 胶 质 瘤 系 
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错 构 瘤 ， 由 于 粘 多 糖 类 物质 的 沉积 而 缓慢 增 大 ， 因 而 肿瘤 的 性 质 是 极 良 性 的 。Hoyt (sy 
等 认为 它 是 一 种 良性 可 自 限 性 肿瘤 -但 Youmans420 统计 41 例 病理 证 实 的 视神经 胶 质 瘤 中 
有 6 例 为 星 形 细胞 瘤 下 级 ， Wilson (9 和 Brooks ‘18) 亦 有 恶性 视神经 胶 质 瘤 的 报告 。 

视神经 胶 质 瘤 有 二 种 不 同 生长 方式 , 一 种 方式 肿瘤 生长 仅 限于 视 路 ,不 累及 软 脑膜 ， 
因而 软 脑膜 反应 轻微 或 无 反应 。 另 一 种 是 肿瘤 在 蛛网 膜 内 生长 ， 常 伴 有 明显 纤维 母 细胞 
增生 反应 和 脑膜 上 皮 增 生 。 后 一 种 方式 生长 的 视神经 胶 质 瘤 常 常 伴 有 神经 纤维 瘤 病 (Von Re- 
cklinghausen' sf). 

相当 部 分 视神经 胶 质 瘤 病 人 伴 有 神经 纤维 瘤 病 (一 种 常 染色 体 显 性 遗传 病 ， 有 家 族 
史 ) 早年 即 被 人 们 所 发 现 O 2 20 。 其 发 生 率 10 ~ 50% Sayers 3) 报告 36 例 视神经 胶 
质 瘤 患 儿 中 ，14 例 伴 有 神经 纤维 瘤 病 占 39%，Youmans ‘(20 组 51 例 中 伴 有 神经 纤维 瘤 病 
者 占 29.4%。 Housepian (25) 发 现 肿瘤 情况 与 是 否 伴 发 神经 纤维 瘤 病 关系 密切 ， URINE 
(侵犯 一 侧 视 神经 ) 伴 发 神经 纤维 瘤 病 者 约 占 37%， 多 发 肿瘤 者 几乎 100% 伴 有 神经 纤维 
瘤 病 。 另 外 肿瘤 位 于 视神经 伴 神经 纤维 瘤 病 者 可 达 75 一 100% ， 而 肿瘤 位 于 视 交叉 者 合并 
神经 纤维 瘤 者 仅 占 8 %。 肿瘤 可 仅 位 于 眶 内 ( 眶 内 型 )， 但 多 数 由 眶 内 经 视神经 管 达 颅 内 
《 眶 - 颅 沟 通 型 )， 单 纯 发 生 于 颅 内 者 〈 颅 内 型 ) 多 侵犯 视 交叉 或 位 于 视 交叉 。Sayers 4) 
报告 的 36 例 儿童 视神经 胶 质 瘤 中 ， 位 于 视神经 者 11 例 (30.6960. 位 于 视 交叉 者 20 例 
(55.6%)， 而 视 交 叉 / 视 丘 下 部 者 5 例 (13.8% )。Youmans '20 51 例 中 视 交叉 前 型 16 例 。 
余 35 例 累及 视 交叉 和 视 束 。 眶 内 型 肿瘤 常 较 小 ， 而 侵 及 整个 视神经 或 视 交 叉 者 肿瘤 体积 
ERK. 但 视网膜 一 般 不 受 侵 犯 。 肿瘤 侵 及 视 交 


加 神经 胶 质 瘤 部 
又 时 可 向 对 侧 视神经 发 展 , 这 时 其 肿瘤 的 良性 程 #1152 SRE RAS 





位 分 布 例 
度 减低 .本 组 18 例 视神经 胶 质 奖 部 位 见 表 l- 2。 一 一 8 
四 、 病 理 部 位 EA 颅 眶 沟通 MA 
视神经 胶 质 瘤 属于 星 形 细胞 瘤 的 一 种 ， 大 we u 6 
DOLL CEECEE SEERE TIZ URL I. 
但 也 有 少数 病例 分 化 较 关 。 





图 11- 1 ”视神经 胶 质 瘤 尸检 标本 . 可 见 视神经 明显 增 H. J 
HAM. ADHERE 
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大 体 所 见 ， 大 部 分 肿瘤 只 限于 视神经 内 哇 涝 漫 温润 性 生长 ， 所 以 大 体 标本 往往 呈现 
视神经 增 粗 ， 颜 色 罗 瞳 ， 呈 淡 灰 白色 (图 11- 1 ，11- 2 B )， 如 果 肿 瘤 向 颅 内 及 眶 内 同时 
生长 可 以 呈现 为 哑铃 状 。 本 肿瘤 也 可 以 侵 及 视 交叉 向 对 侧 视神经 漫延 和 浸 测 至 第 三 脑室 
底 。 肿 瘤 切 面谈 色 或 灰白 色 ， 部 分 呈 粘 液 半 透明 状 , 正常 视神经 的 束 状 结构 已 不 复 存 在 。 
本 肿瘤 不 向 神经 周围 组 织 内 浸润 ， 故 同 周围 的 境界 清楚 。 极 少见 出 血 和 坏死 。 

镜 下 所 见 ， 大 部 分 属 星 形 细胞 净 类 型 ， 但 肿瘤 细胞 在 视神经 纤维 束 之 间 生长 。 自 身 
也 形成 楼 形 形态 ， 沿 视神经 长 轴 浸 润 生长 。 故 肿瘤 细胞 呈 单 极 或 双 极 形态 ， 细 胞 浆 少 ， 
沿 细胞 两 极 延伸 。 细 胞 核 细 长 ， 同 细胞 浆 的 长 轴 一 致 ， 核 染 质 中 等 ， 没 有 核 分 型 。 肿瘤 
间 质 内 含 丰富 的 胶原 纤维 。 血 管 均 为 毛细 血管 , 没有 血管 内 皮 细胞 和 外 膜 细胞 增生 现象。 
肿瘤 细胞 常常 发 生变 性 而 形成 很 小 的 于 腔 。 部 分 肿瘤 则 发 生 肿瘤 的 粘液 样 变性 ， 所 以 有 
些 病例 的 肿瘤 内 有 粘液 基质 的 出 现 。 因 为 肿瘤 细胞 分 化 较 良 性 , 细胞 星 纤细 的 梭 形 形 态 ， 
故 又 称 其 为 毛 状 型 星 形 细胞 瘤 。 极 少 部 分 病例 肿瘤 细胞 呈现 变性 水 肿 状态 ， 酷 似 少 突 胶 
质 细胞 ， 注 意 同 少 突 胶 质 瘤 相 鉴 别 。 视 神经 偶 见 恶性 胶 质 瘤 ， 大 多 属 楼 形 细胞 型 胶 质 母 
细胞 瘤 之 类 ， 预 后 不 良 。 

【临床 表现 】 

由 于 其 肿瘤 生长 缓慢 , 多 数 患 者 病程 较 长 ， 极 少数 可 表现 为 急性 病程 09. Gros» 
报告 一 例 视神经 胶 质 瘤 因 肿 瘤 出 血 而 呈 急 性 发 病 。 

临床 表现 视 肿瘤 部 位 而 异 , 主要 表现 为 视力 损害 及 眼球 位 置 异常 ， 颅 内 型 肿 痢 生 长 
过 大 时 可 有 颅 内 压 增高 表现 ， 少 数 病人 因 侵犯 视 丘 下 部 而 表现 有 内 分 泌 功 能 的 素 乱 。 
Savers (17 报告 36 例 儿童 视神经 胶 质 瘤 中 , 眼球 突出 者 占 36%， 头 痛 占 40% ， 颅 内 压 增 
高 占 38%， 生 长 发 育 迟 组 等 丘脑 下 部 功能 障碍 者 占 20% ， 有 4 例 病 人 出 现 多 人 饮 多 尿 。 
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值得 注意 的 是 因 儿 童 描述 症状 困难 ， 就 诊 时 多 数 患 儿 已 于 病程 晚期 。 本 组 病人 症状 


体征 情况 见 表 11- 3 ， 表 11-4。 
一 、 眼 球 突出 
肿瘤 位 于 眶 内 或 颅 眶 部 位 的 病人 几乎 皆 有 了 眼球 突出 且 多 数 为 首发 症状 (图 11- 2 AD. 


只 限于 颅 内 的 肿瘤 则 无 此 表现 。 肿 瘤 较 小 时 多 表现 为 轻 度 单 侧 眼 球 正 前 方 突出 〈 轴 性 突 
出 )， 肿 瘤 较 大 时 ， 有 眼球 可 向 下 外 方 突出 , 突出 的 眼球 无 痛 、 无 搏动 或 杂音 ， 突 出 的 程度 


表 11- 3 视神经 胶 质 瘤 症 状 (18 例 ) 
症状 体征 En -ER B 共计 








眼球 突出 1 D* 10 (8) 
视力 减退 1 10 (3) 
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表 11-4 视神经 胶 质 瘤 体征 (18 例 ) 
En MER 颅 内 共计 








头颅 增 大 dE (+) 
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不 因 体位 的 改变 而 变化 。 单 侧 轻 度 无 痛 和 非 捕 动 性 突 眼 ， 伴 视力 减退 和 视神经 孔 扩大 是 
诊断 视神经 胶 质 瘤 的 主要 临床 依据 。 

二 、 视 力 障 碍 

全 部 病人 皆 有 视力 减退 ， 为 肿瘤 直接 损害 视 砷 经 的 结果 。 部 分 病 儿 〈 尤 其 肿瘤 只 限 
于 颅 内 者 ) 可 以 此 为 首发 症状 ， 事 实 上 所 有 病 儿 都 是 以 视力 障碍 为 首发 症状 的 ， 只 是 因 
幼儿 多 不 能 及 时 发 现 而 已 。 视 力 障碍 开始 时 较 轻 ， 以 后 旺 进行 性 加 重 ， 终 至 失明 。 个 别 
病例 可 有 不 同 程度 的 缓解 期 ， 但 以 后 呈 波 浪 型 加 重 ， 眶 内 或 颅 眶 型 肿瘤 病 儿 的 视力 障碍 
仅 限 于 患 人 出， 肿瘤 如 侵 及 视 交 叉 或 位 于 视 交叉 时 ， 则 视力 的 损害 为 双 侧 性 。 

三 、 视 野 缺损 

眶 内 或 颅 眶 肿瘤 沟通 型 常 仅 引起 视野 缩小 ， 视 交叉 受 肿瘤 侵犯 时 ， 则 可 有 不 规则 的 
偏 盲 ， 由 于 患者 多 为 小 儿 ， 故 视野 改变 常 难以 查 出 ， 但 对 不 规则 性 视野 缺损 ， 特 别 是 同 
时 有 单 侧 突 眼 和 视力 下 降 时 应 予以 重视 。 

四 、 眼 底 

受 损 的 视神经 常 星 原 发 性 萎缩 ， 个 别 眶 内 型 或 闫 - 眶 型 肿瘤 过 大 时 ， 由 于 眶 腔 压力 
高 ， 眶 部 视网膜 静脉 回流 受阻 ， 可 出 现 患 侧 的 视 乳 头 水 肿 , 当 肿 瘤 侵 及 或 位 于 视 交 
又 时 , 则 出 现 双 侧 视神经 的 改变 , 双 侧 原 发 性 萎缩 或 一 侧 视 乳头 水 肿 另 一 侧 著 缩 〈 Foster 
Kennedy s 综 合 征 )。 同 样 ， 小 儿 视 神经 萎缩 常 在 疾病 后 期 才能 见 到 。 Sayers 0» 36 例 患 
儿 中 ，38%% 患 儿 视 神经 著 缩 在 发 现 颅 压 增高 时 才 发 现 。 本 组 18 例 患 儿 中 12 例 有 原 发 视 神 
经 著 缩 (66.7% )， 其 中 10 例 颅 星 沟通 型 ， 均 为 单 侧 鞭 缩 ， 2 例 双 侧 视神经 原 发 闭 缩 患 儿 
肿瘤 均 属 侵 及 视 交叉 之 颅 内 型 者 。 视 乳头 水 肿 共 5 例 (27.8% )， 本 组 分 析 可 见 视神经 原 
发 性 鞭 缩 和 视 乳 头 水 肿 均 以 颅 眶 沟通 型 肿瘤 多 见 。 

五 、 斜 视 及 眼球 运动 受 限 

多 数 病 儿 斜视 是 因为 视力 减退 所 引起 ， 故 不 伴 有 复 视 ， 有 了 眼球 运动 障碍 者 很 少 ， 本 
组 仅 2 例 ， 皆 因 眶 内 肌肉 局 部 受过 大 肿瘤 压迫 所 致 

Ay RRR 
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七 、 其 他 

视 交 叉 部 位 的 星 形 细胞 瘤 在 不 伴 神经 纤维 瘤 病 时 诊断 有 一 定 困难 ， 早 期 可 无 任何 症 
3. 肿瘤 向 上 发 展 可 到 视 丘 下 部 甚至 梗阻 室 间 孔 ， 从 而 引起 视 丘 下 部 受 损 征象 及 梗阻 性 
脑 积 水 , 视 丘 下 部 症状 有 时 甚至 可 成 为 首发 症状 , 这 时 不 易 与 原 发 于 视 丘 下 部 的 占 位 病变 
AEG. HARE EERO RARE HS KERR OO, WE PRE 
可 表现 多 人 饮 多 尿 、 生 长 发 育 障碍 、 消 瘦 或 肥胖 、 性 早熟 或 性 征 发 育 迟 缓 、 间 脑 性 瘾 痛 及 
精神 障碍 等 肿瘤 若 影响 到 内 春 或 大 脑 脚 时 可 有 肢体 力 弱 和 腿 反射 亢进 等 锥 体 东 征 表 现 。 
伴 有 神经 纤维 瘤 病 的 患 儿 可 见 有 皮肤 色素 沉着 CIE BED. Sayers OD 统计 36 例 儿童 视 神 
经 胶 质 瘤 其 视 丘 下 部 症状 出 现 率 为 20% 。 本 组 2 例 有 多 人 饮 多 尿 ， 有 内 分 小 功 能 紊乱 者 5 
例 ， 总 发 生 率 为 27.8% 。 此 外 2 例 伴 有 神经 纤维 瘤 病 患 儿 均 有 皮肤 之 哮 啡 斑 。 

【辅助 检查 】 

一 、 脑 将 液 检查 

眶 内 型 及 颅 医 沟 通 型 肿瘤 或 鼎 内 肿瘤 较 小 时 ， 脑 冰 液 压力 皆 正常 。 颅 内 型 肿瘤 较 大 


一 179 一 


Hj, YAAN PEAR HE 7138 p RACER ABUS E LEOTE PUBLIER POR. A ES RT g o 

=. MBX 线 平 片 

对 视神经 胶 质 瘤 的 诊断 很 重要 。 

CO 视神经 孔 ” 姓 内 或 颅 眶 沟通 型 肿瘤 多 有 患 侧 的 视神经 孔 扩大 (图 11-3), 严 重 者 可 较 
对 侧 扩大 2 一 4 倍 。 扩 大 的 视神经 孔 边缘 光滑 整齐 。 在 判定 视神经 孔 大 小 时 需 注意 正常 人 群 
双 侧 视神经 孔 直径 完全 相同 者 仅 占 45%， 正 常 视神经 孔 呈 蚕豆 形 ， 直 径 4. 1~4.65mm， 
边缘 规则 。Evans 10 等 意见 认为 新 生 儿 平均 最 大 直径 为 4mm，6 个 月 时 有 5 mm, 5 
岁 时 达 5.5mm，Chutousn F OY 认为 如 最 大 直径 大 于 6.5~ 7 mm 或 两 侧 不 等 相差 1 mm 
以 上 者 才 被 认为 异常 。Sayers 0» 则 认为 一 侧 视 神经 孔 直 径 大 于 7 mm 或 两 侧 相差 2 mm 
以 上 可 视 为 异常 。 少 数 病人 可 有 肿瘤 钙化 ， 其 钙化 表现 各 异 ， 常 常 不 易 与 其 它 颅 内 肿瘤 
钙化 相 鉴别 。 单 纯 局 限 颅 内 的 视神经 胶 质 瘤 可 无 明显 视神经 孔 扩大 。 





图 ll- 3 男 7 岁 , 右 视神经 胶 质 瘤 所 致 视神经 孔 扩 大 
左 正常 视神经 孔 ， 右 病 侧 视神经 孔 扩大 

(二 ) RE EARMEN YA, 由 于 其 对 视神经 管 、 视 交叉 沟 等 压迫 ， 侧 位 片 
TURRE RRR- 4 ) 或 葫芦 状 ， 这 是 本 病 的 重要 特征 。 蝶 鞍 可 稍 扩大 ， 骨 质 脱 钙 ， 
少数 病例 当 肿瘤 过 大 影响 脑 绷 液 循环 时 ， 可 出 现 颅 内 压 增高 征象 . 
造影 检查 

《一 ) 脑 血 管 造影 ” 眶 内 或 鼎 眶 沟通 型 肿瘤 时 可 见 有 了 眼 动 脉 移 位 , 颅 内 型 或 颅 眶 沟通 
型 鼎 内 部 分 肿瘤 较 大 时 ， 可 见 有 大 脑 前 动脉 第 一 段 向 上 抬 高 。 

(二 ) 气 脑 造影 ”对 确定 肿瘤 的 部 位 , 大 小 有 一 定价 值 。 位 于 颅 内 者 可 见 有 交叉 池 、 
终 板 池 消 失 ， 脚 间 池 可 有 部 分 闭锁 ， 双 额 角 底部 上 突 ， 第 三 脑室 前 部 升 高 及 后 移 等 。 

(三 ) 眼眶 血管 造影 及 球 后 注 气 造影 ”对 眶 内 肿瘤 之 鉴别 诊断 有 一 定 帮助 。 

四 、CT 检 查 

儿童 视神经 胶 质 瘤 可 分 成 视神经 及 视 交叉 同时 受累 ， 或 视 交 叉 及 视 束 受累 二 部 分 。 
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图 11-4 87, RM RM N 图 11- 5 X04, HULMAMOURN 
Xue CT 平 扫 见 右 视神经 增 粗 , 肿瘤 呈 等 密度 


视神经 胶 质 瘤 的 CT 诊断 主要 强调 视神经 及 视 交 叉 这 一 特定 部 位 ， 前 者 有 视神经 增 粗 , 后 
者 主要 表现 为 鞍 上 池 消失 〈 图 11- 5 )。 病 灶 多 呈 等 密度 ， 增 强 检查 可 有 不 均匀 、 不 规则 
区 域 性 增强 。 少 有 钙化 ， 即 使 有 钙化 亦 十 分 轻微 。 春 性 变 罕见 。 可 见 有 视神经 孔 扩大 。 
这 三 点 有 别 于 鞍 上 颅 咽 管 瘤 。 小 的 视神经 胶 质 瘤 可 用 CT 脑 池 造 影 进行 检查 。 

五 、MRI 检 查 

在 MRI1 检 查 的 特异 性 上 应 更 多 考虑 部 位 特点 , 即 视神经 和 视 交叉 受累 ， 及 周围 正常 
结构 受 压 ， 而 不 以 其 长 Ti 和 长 Tz 的 信号 改变 为 依据 常常 应 用 T! 像 可 清楚 显示 解剖 结 
构 移 位 受 压 及 视神经 、 视 交叉 的 增 粗 。 

【诊断 与 鉴别 诊断 】 

儿童 表现 有 单 侧 无 痛 、 无 搏动 性 眼球 突出 时 应 高 度 注意 ， 特 别 是 伴 有 视力 进行 性 下 
降 甚至 失明 者 ， 应 及 时 就 诊 。 在 眼底 检查 有 单 侧 视神经 原 发 萎缩 ， 颅 骨 X 光 片 有 单 侧 视 
神经 孔 扩大 和 /或 蝶 蒂 旦 梨 状 扩大 时 ， 视 神经 胶 质 瘤 的 诊断 基本 可 确立 ,CT 或 MRI 表现 
有 了 眶 或 眶 颅 联合 占 位 等 表现 ， 使 诊断 更 为 明确 ， 同 时 对 手术 提供 一 定 帮助 。 典 型 视神经 
胶 质 瘤 诊断 并 无 困难 ， 但 由 于 肿瘤 位 置 和 其 生长 方向 不 同 ， 临 床 需 与 其 它 引起 突 眼 的 疾 
病 及 园区 占 位 病变 相 鉴别 。 主 要 包括 : 

(一 ) 颅 眶 部 某 些 先天 性 疾病 〈 如 眶 部 脑膜 脱出 ， 蝶 骨 人 缺损 等 ); 

(二 ) 颅 眶 内 血管 疾患 ”如 海绵 塞 动静 脉 瘘 ， 血 管 瘤 及 血管 畸形 等 。 

CE) 某 些 颅 眶 骨 肿瘤 ”如 阁 眶 骨 瘤 ， 骨 纤维 结构 不 良 症 。 嗜 酸性 肉芽 肿 等 。 

(四 ) 其 它 眶 或 颅 内 肿瘤 ”如 脑膜 瘤 、 视 网 膜 母 细胞 瘤 和 畸 胎 瘤 样 事 肿 等 (ts 

CE) 假 性 肿瘤 ”如 眶 内 炎 性 肉芽 肿 等 。 

(六 ) 其 它 系统 性 疾患 ”如 甲状 腺 机 能 亢进 ， 白 血 病 、 何 杰 金 氏 病 及 绿色 瘤 等 。 

以 上 各 种 疾患 除 具 有 本 身 的 发 病 过 程 外 ， 尚 有 其 它 特点 可 资 鉴别 ， 第 一 、 二 类 疾 串 
之 眼球 突出 呈 搏 动 性 , 且 可 因 体 位 不 同 而 改变 ， 第 二 类 病人 尚 可 闻 及 血管 性 杂音 ， 第 三 、 
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四 类 疾病 多 合并 有 颅 眶 骨 质 增生 或 破坏 ， 第 五 类 病人 多 有 眼球 运动 受 限 及 眼 部 疼痛 ， 而 
第 六 类 多 可 见 有 身体 其 它 系统 的 异常 。 

颅 内 型 的 视神经 胶 质 瘤 与 对 部 其 它 肿瘤 术 前 很 难 完 全 鉴别 。 

【治疗 及 预后 】 

视神经 胶 质 瘤 绝 大 部 分 是 生长 缓慢 的 良性 肿瘤 ， 因 而 治疗 应 积极 采取 手术 治疗 尽量 
彻底 切除 肿瘤 2 。 

一 、 手 术 治疗 

通常 采用 额 部 冠状 切口 ， 单 侧 额 部 骨 辩 开 颅 ， 首 先 自 硬 膜 外 打开 眶 顶 及 视神经 管 ， 
若 肿瘤 限于 视神经 的 眶 内 段 ， 手 术 可 做 到 完全 切除 。 肿 瘤 的 性 质 最 好 术 中 行 冰冻 切片 病 
理 检查 加 以 确定 。 如 肿瘤 已 侵犯 视神经 颅 内 段 ， 应 自 硬 膜 下 作 鞍 部 检查 。Brigaye 09 提 
出 车 视 交 叉 未 被 侵犯 ， 则 应 距 视 交叉 ~ 3 mm 处 切断 视神经 。 如 肿瘤 已 侵犯 视 交 叉 或 
视 丘 下 部 ， 则 肿瘤 全 切除 已 不 可 能 ， 为 了 保存 另 一 眼 的 视力 可 将 肿瘤 部 分 切除 或 只 做 活 
检 。 本 组 病例 皆 经 额 部 开 颅 ， 其 中 10 例 行 眶 顶 入 路 。 肿 瘤 全 切除 7 例 ， 近 全 切除 3 例 ， 
大 部 分 切除 3 例 ， 有 5 例 肿瘤 已 侵犯 视 交叉 或 位 于 视 交叉 部 ， 故 只 行 肿瘤 部 分 切除 。 

二 、 放 射 治疗 

对 放射 治疗 的 效果 评价 尚 不 一 致 。Brigaye 045) ，Matson(5) 及 Koos(8) 等 对 放疗 的 
效果 表示 怀疑 。 但 Tavares ‘3， 和 Hoyt's) 等 则 认为 术 后 放疗 有 肯定 的 疗效 ，Gould47) 
报告 经 CT 扫描 观察 ， 放 疗 后 肿瘤 体积 有 所 减 小 。 近 年 有 人 认为 ， 单 发 或 多 发 的 视神经 胶 
质 瘤 与 不 合并 神经 纤维 瘤 病 的 视 交 叉 部 位 胶 质 瘤 ， 对 放疗 的 反应 亦 不 同 。 并 认为 放疗 可 
改善 视 交叉 胶 质 瘤 的 视力 症状 。 对 视 交叉 部 位 的 视神经 胶 质 瘤 ， 因 其 手术 多 不 能 彻底 切 
除 而 行 术 后 局 部 放疗 。 我 们 对 所 有 未 能 全 切除 肿瘤 的 病例 进行 了 术 后 常规 放疗 ， 剂 量 为 
4000rad。 

视神经 胶 质 瘤 是 种 缓慢 生长 的 良性 肿瘤 。 肿 瘤 全 切除 可 获得 相当 长 的 生存 期 ， 即 使 
部 分 切除 加 术 后 放疗 相当 部 分 病人 的 预后 也 是 较 好 的 。 Hoyt(s? 甚 至 认为 有 的 病人 即便 
不 作 任何 治疗 也 可 存活 多 年 。 肿 瘤 仅 侵犯 视神经 者 预后 最 好 ， 侵 犯 型 视 交叉 者 次 之 ， 若 
肿瘤 已 侵犯 视 丘 下 部 或 已 有 脑 脊 液 循环 梗阻 而 出 现 颅 内 压 增高 ， 预 后 不 能 令 人 满意 。 文 
献 报告 “xs% io 眶 内 自视 神经 胶 质 瘤 术 后 生存 最 长 可 达 20 年 以 上 。 而 Hoyt(s) 统 计 肿 瘤 侵 
犯 下 视 丘 和 第 三 脑室 者 术 后 通常 仅 能 存活 2 ~ 3 4E. Youmans C? 统计 51 例 病人 手术 方 
式 及 放疗 对 预后 的 影响 ( 表 11- 5 )。 可 见 ， 后 部 肿瘤 ( 指 视 交 叉 及 侵犯 视 丘 下 部 的 肿瘤) 

表 11-5 视神经 胶 质 瘤 的 预后 (51 例 ) CP 











未 放疗 术 后 放疗 
手术 方式 — 合计 
存活 死亡 存活 死亡 

前 部 肿瘤 

肿瘤 全 切除 10 0 0 0 10 

肿瘤 部 分 切除 2 0 3 1 6 
Ja BERE 

未 手术 9 2 4 5 n 


部 分 切除 或 活检 3 2 16 3 24 
合计 15 4 23 9 51 
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手术 均 不 能 较 彻底 切除 肿瘤 ， 病 死 率 大 大 高 于 肿瘤 未 侵 及 视 交叉 的 病例 。Lloya C9? 和 
DeSousa 2) 的 分 析 结 果 与 之 相似 。 


+ Gould RJ, et 


我 们 18 例 病人 中 10 例 进行 术 后 随访 ， 最 长 存活 已 17 年 ， 无 复发 迹象 。 
GER RH 
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第 十 二 章 ” 鞍 上 生殖 细胞 瘤 


【概述 】 

鞍 上 生殖 细胞 瘤 (suprasellar germinoma) 早年 曾 被 称 之 为 鞍 部 异 位 松 果 体 瘤 
(ectopic pinealoma)， 是 一 种 儿童 相对 多 见 的 颅 内 肿 净 ， 其 组 织 学 特点 与 松 果 体 区 生 
殖 细胞 瘤 基本 相同 ， 但 其 临床 特点 又 有 独特 之 处 。 

一 、 患 病 率 

生殖 细胞 瘤 来 源 于 胚 生殖 细胞 ， 全 年 龄 组 统计 ， 鞍 上 生殖 细胞 瘤 约 占 全 部 颅 内 生殖 
细胞 疙 的 14 一 30% (9, 本 组 29 例 ， 占 儿童 生殖 细胞 瘤 总 数 的 39 .2%， 占 同期 儿童 颅 内 
肿瘤 2000 例 的 1. 45 %。 

二 、 年 龄 及 性 别 

鞍 上 生殖 细胞 净 如 同 其 它 部 位 生殖 细胞 瘤 一 样 ， 以 儿童 多 见 。Schmidek O9 4r 2] gk 
上 生殖 细胞 瘤 病 例 发 现 74% 在 16 岁 以 下 。 本 组 病人 年 龄 最 小 6 岁 ， 平 均 10 .5 岁 。 8 ~12 
岁 患 儿 占 总 数 的 2 /3 。 

车 上 生殖 细胞 瘤 患 儿 性 别 分 布 与 位 于 松 果 体 区 的 生殖 细胞 瘤 相 反 ， 以 女性 多 见 。 本 
组 22 例 (75.8%) 为 女性 ， 男 性 仅 7 例 〈24 .2% )， 性 别 比 为 3. 1: 1。 有 入 指出 颅 内 生殖 
细胞 瘤 患 儿 男 女性 别 比 为 2. 24: 1 ， 但 发 生 在 鞍 上 者 女性 多 见 ( 占 84 %)， 发 生 在 松 果 体 
区 者 女性 仅 占 22% (077, Hoffman UO RA 4 例 儿 童 病例 均 为 女性 。 但 多 组 病例 综合 统计 
分 析 发 现 鞍 上 生殖 细胞 瘤 冰 无 明显 性 别 倾向 〈 表 12- 1 )。 

【病理 】 

典型 炫 上 生殖 细胞 瘤 起 源 于 第 三 脑室 底部 和 垂体 柄 ， 局 部 生长 可 压迫 视 丘 下 部 、 视 
交叉 和 邻近 结构 。Moser's HRR 1 例 患者 肿瘤 起 源 于 鞍 内 ， 尔 后 向 蒂 上 发 展 。 肿 瘤 侵 
犯 视 交 叉 和 视神经 后 可 使 其 增 粗 扩 大 ， 有 了 时 类 似 于 视神经 胶 质 瘤 的 形态 表现 。 

鞍 上 生殖 细胞 瘤 分 化 较 差 , 旦 温润 性 生长 ,有 高 恶性 度 , 不 仅 在 邻近 部 位 浸润 , 肿瘤 还 
可 向 全 脑 、 肖 岩 甚 至 全 身 其 它 部 位 转移 。 转 移 发 生 率 较 位 于 松 果 体 区 者 为 高 O9 Sung 0? 
统计 松 果 体 区 和 鞍 上 生殖 细胞 净 的 扩散 率 分 别 为 0% 和 33%。Chand 统 计 相 应 扩散 率 分 


别 为 6 % 和 32% 1， 全 年 龄 组 统计 种 植 率 各 家 报 
表 12- 1 核 上 生殖 细胞 交趾 者 的 性 别 道 相近 ( 表 12 2 ) 








作 者 男 女 äh 鞍 上 生殖 细胞 瘤 的 大 体外 观 和 镜 下 所 见 与 松 
idl in m ai ag 果 体 区 生殖 细胞 瘤 基本 相似 ， 详 见 松 果 体 区 肿瘤 
Takeuchi ‘?? 9 9 B * 

Jenkin "^ 3 8 6 【临床 表现 

Izquierdo e^ 0 5 15 一 般 病程 较 长 ， 最 长 者 7 年 ,最 短 者 4 个 月 ， 

Hoffman '?? 4 4 病程 1 年 以 内 者 本 组 9 B, 1~2 HO Bl, 3— 
i.d a a o 《年 者 7 例 ，5 年 以 上 者 4 例 。 


临床 上 本 病 有 三 个 主要 症状 群 : 
一 、 尿 崩 症 
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本 组 29 例 中 尿 崩 症 发 生 率 为 H 
100% ， 以 此 作为 首发 症状 者 26 例 表 12-2 Rise ohMEM ARES 
(89 .6%)， 多 数 患 儿 每 24 小 时 尿 量 作 者 (年 代 ) 例 数 。 种 植 例 数 
达 4000~6000ml, 最 多 者 尿 量 每 日 





Cummin s 等 “2 (1960) 





0 
达 8000mh 尿 比重 明显 低 于 正常 值 。 Cm， NE : 
患 儿 可 在 相当 长 的 时 间 内 以 尿 崩 症 Camins 等 cm Gini: di 2 
为 唯一 症状 。Takeuchi 等 ?报告 。 sung 等 9 (1978) 15 4 
ECCL HE RERA BRA E (5056), —— Onoyamaf n (1979) 17 1 
183 % MRA EM BUR HE. e Jenkin ‘ (1978) 6 1 
An ROO EB a HAE RR pg] 。 Rubin OO ey CN 4 
1 年 以 内 者 6 例 (23 .19%)，1~ 2 年。 Sno 等 (Ban. oH 5 
本 组 (1989) 29 2 

者 9 例 (34.7%)，3 ~ 4 年 者 8 例 
总 计 143 15 


(30.7%), 5 — 7 年 者 3 例 (11.5%)。 

二 、 杭 力 视野 障碍 

本 组 有 视力 减退 者 占 21 例 〈72 .4%)， 其 中 来 诊 时 双眼 近 失 明 者 10 例 (34 .5%)， 这 
与 儿童 不 能 表达 自己 视力 减退 情况 ， 直 到 视 物 已 不 清 时 才 引 起 家 长 注意 。 视 野 检查 
BM (S ELE 8 例 ， 一 眼 失 明 而 另 一 眼 酉 侧 视 野 缺 损 者 7 例 ， 同 向 性 偏 盲 者 2 例 。 眼 
底 检查 有 视 乳 头 原 发 性 萎缩 者 23 例 ， 视 乳头 水 肿 者 4 例 。 前 者 为 肿瘤 对 视神经 的 直接 压 
连 所 致 ， 后 者 为 肿瘤 突入 第 三 脑室 梗阻 室 间 孔 造成 颅 内 压 增 高 所 致 。Takeuchi 等 ‘2) 报 
告 仅 17% 的 病例 首发 症状 为 视力 障碍 ， 但 到 后 期 有 78% 的 病例 有 视力 减退 。 

三 、 视 丘 下 部 -垂体 功能 紊乱 

本 组 有 此 种 表现 者 20 例 (68 .9%)， 主 要 是 生长 发 育 停滞 、 矮 小 伴 有 消瘦 者 较 多 , 少 
数 可 有 向 心性 肥胖 ， 外 生殖 器 幼稚 型 。 有 的 表现 为 嗜睡 、 皮 肤 干 燥 或 恨 寒 等 。 本 组 有 1 
例 11 岁 的 男孩 有 性 早熟 的 表现 。 

四 、 其 他 

Moser C? 指出 11% 的 病例 有 颅 内 压 增高 ， 但 有 50% 的 患者 有 头痛 症状 ， 本 组 有 颅 内 
压 增 高 者 为 13 .7%， 但 有 头痛 者 16 例 (55 .2%)， 故 头痛 并 非 都 是 颅 内 压 增高 引起 的 。 我 
们 估计 为 肿瘤 对 鞍 隔 硬 膜 之 压迫 引起 的 头痛 。 有 了 呕吐 者 2 例 ， 此 为 颇 内 压 增高 所 致 。 

【辅助 检查 】 

一 、 实 验 室 检查 

脑 峭 液 作 细胞 学 检查 十 分 重要 ， 由 于 生殖 细胞 痛 易 脱落 到 脑 峭 液 中 ， 故 当 疑 有 本 病 
时 脑 峭 液 送 检 痛 细胞 检查 是 诊断 本 病 的 可 靠 手 段 ,Dayan 等 ?和 Hoffman''’ 篆 指出 鞍 
上 生殖 细胞 瘤 最 易 发 生 蛛网 膜 下 腔 播 散 ;， Moser C? 查 血 清 中 的 AFP 和 HCG 的 动态 变化 
发 现在 诊断 本 病 时 兹 没有 明显 特异 性 ， 准 确 性 远 不 及 脑 峭 液 细胞 学 检查 为 高 。 

二 、 颅 骨 X 线 平 片 

作 此 检查 者 本 组 28 例 ， 结 果 发 现 蝶 鞍 大 小 及 形态 正常 者 22 例 ， 蝶 鞍 轻 度 球形 扩大 者 
3 例 ， 有 颅 内 压 增高 征 者 〈 颅 颖 分 离 、 指 压 迹 增多 及 后 床 突 脱 钙 等 ) 4 例 ， 故 颅骨 X 线 
平 片 只 是 在 与 其 他 鞍 区 肿瘤 鉴别 时 有 一 定 作 用 。 

三 、 颈 动脉 造影 
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早年 因 有 视力 及 视野 障碍 才 作 此 项 检查 。 本 组 有 9 Dl. SR RAO 例 ， 
正 位 相 可 见 大 脑 前 动脉 第 一 段 CAD 向 上 抬 高 ; 向 鞍 上 及 鞍 旁 发 展 者 除 正 位 Al 段 弧 形 上 
抬 外 ， 在 侧 位 像 可 见 绒 动脉 虹吸 部 张 开 ， 本 组 有 此 改变 者 2 例 ， 有 2 例 颈 动 脉 造 影 未 见 
异常 ， 手 术 证 实 肿瘤 位 于 视 交叉 的 后 面 。Moser 3) 指出 除 Ai 抬 高 外 尚 可 见 肿瘤 染色 。 本 
组 病例 造影 时 未 拍 静脉 期 而 未 见 此 种 改变 。 

四 、 气 脑 造影 

早年 我 们 用 少量 气体 经 腰椎 穿刺 针 注 入 气体 作 定向 气 脑 造影 检查 者 5 例 , 采用 仰卧 水 平 
侧 位 拍片 可 见 第 三 脑室 前 部 有 充 表 缺 损 者 4 例 ， 1 例 气体 未 进入 脑室 但 可 见 在 鞍 上 交叉 
池 部 位 勾画 出 之 肿瘤 轮廓 ， 依 此 亦 作出 了 有 占 位 病变 之 诊断 。 

五 、 脑 室 造 影 

我 们 用 碳水 作 此 检查 者 4 例 ， 第 三 脑室 前 部 有 充 至 缺损 者 3 例 ， 另 1 例 因 室 间 和 孔 梗 
阻 只 有 同 侧 侧 脑室 显影 。 

我 们 认为 以 上 检查 对 儿童 多 需 全 麻 ， 痛 苦 大 及 有 一 定 危险 性 ， 只 在 没有 CT 及 MRI 


设备 的 医院 才 可 选用 。 

六 、CT 检 查 

常 表现 为 灶 上 池内 ， 边 界 清楚 ， 平 扫 为 稍 高 密度 的 肿 物 。 注 药 后 ， 可 见 肿瘤 部 分 或 
全 部 增强 (图 12-1 ,12- 2 )。 扫 描 无 蝶 鞍 及 垂体 异常 ， 有 别 于 垂体 瘤 ， 无 钙化 及 历 变 ， 


有 别 于 颅 咽 管 瘤 ， 视 丘 下 部 无 异常 ， 也 有 别 于 胶 质 瘤 。 但 有 时 很 难 与 视 交 叉 胶 质 冯 相 区 
分 ， 特 别 是 肿瘤 沿 视 神经 辖 外 软 膜 ， 伸 向 视神经 孔 时 ， 更 造成 了 影像 学 诊断 的 困难 。 当 
然 临 床 体征 的 改变 有 利 两 者 的 区 分 。 也 可 行 试验 性 放疗 区 分 二 者 。 

七 、MRI 检 查 

鞍 上 生殖 细胞 瘤 的 定性 诊断 ，MR 苞 
特殊 异常 表现 ， 主 要 依靠 定位 诊断 ， 即 病 
灶 在 鞍 上 池内 ,而 无 脑 实质 及 垂体 的 异常 ， 
但 与 视 交叉 胶 质 瘤 也 难以 区 分 ， 肿 瘤 的 异 
常 信号 为 等 Ti 长 Tz。 

【诊断 及 鉴别 诊断 】 

鉴于 本 组 病例 来 诊 时 许多 已 有 视力 障 
碍 ， 手 术 证 实 患 儿 视神经 受 压 蓉 缩 已 很 严 
重 ， 故 手术 效果 较 差 ， 而 这 些 患者 多 有 长 
期 尿 崩 症 的 病史 。 我 们 认为 学 龄 期 儿童 ， 
尤其 是 女孩 ， 凡 有 尿 崩 症 的 表现 者 应 引起 
医务 人 员 的 重视 ， 切 不 可 轻易 诊断 为 “中 
枢 性 尿 崩 症 ”而 长 期 用 对 症 药物 来 维持 ， 
这 样 会 延误 病情 而 带 来 严重 后 果 。 对 这 些 
患 儿 首 先 拍 颅骨 X 线 平 片 及 作 视力 视野 检 
查 , nif nr EE np E BESTE BYE HE, 
图 12 1 3X. BLA RCT 当然 查 血清 中 HCG 和 AFP 也 有 一 定 参考 价 
强 扫描 ， 可 见 鞍 上 池内 肿瘤 星 不 均匀 强化 值 -条 件 允 许 者 可 作 CT 检 查 来 排除 鞍 部 占 
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图 !2 2 男 12 岁 ， 灶 上 生殖 细胞 瘤 CT 扫描 
CAD PB. MESURER PORE EE 
(D MRHM. MAMRE. AERE: 
CO MARA, MARRA E 





位 病变 。 如 无 CT 设备 时 对 有 视野 缺 报 者 可 作 颈 动脉 造影 ,对 有 颅 压 增高 征 者 应 作 脑室 碳 
水 造影 来 代替 ， 对 诊断 也 有 很 大 帮助 。 
本 病 最 易 混淆 的 疾病 首先 是 儿童 发 病 率 较 高 的 颅 咽 管 瘤 ， 后 者 也 可 有 尿 崩 症 〈 约 占 
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173 左 右 )， 但 多 在 疾病 的 中 或 晚期 才 出 现 ， 颅 骨 X 线 平 片 多 有 钙化 斑 及 颅 内 压 增 高 征 ， 
故 了 解 这 两 种 病 的 特点 鉴别 时 并 不 困难 ， 其 次 是 原因 不 明 的 “ 尿 崩 症 ”, 即 多 年 来 顽固 的 
尿 崩 症 而 未 查 出 鞍 部 有 肿瘤 的 征象 ， 这 类 患 儿 也 不 少见 ， 考 虑 为 视 丘 下 部 未 能 查 明 的 损 
害 引 起 抗 利尿 激素 分 泌 减 少 所 致 。 这 只 能 对 症 治疗 ， 但 要 提高 警惕 ,定期 复查 视力 视野 ， 
以 防 漏诊 。 

【治疗 】 

一 、 手 术 治 疗 

手术 的 目的 有 : 肯定 肿瘤 的 病理 性 质 ， 为 放射 治疗 提供 科学 的 依据 ， 思 作 视神经 
和 视 交叉 部 的 减 压 ， 改 善 或 维持 视力 状况 ，@ 如 有 颅 压 增高 者 可 解除 室 间 孔 梗阻 。 如 肿 
瘤 位 于 鞍 上 压迫 视神经 和 视 交叉 或 压 扎 视 丘 下 部 ， 可 用 额 部 开 颅 硬 膜 下 额 底 入 路 或 翼 点 
开 糊 经 侧 裂 入 路 ， 如 有 种 痛 进 入 第 三 脑室 较 多 或 已 梗阻 室 间 孔 ， 可 额 部 开 颅 经 及 用 体 前 部 
切 开 或 额 中 回 皮质 造 瘘 经 侧室 入 路 ,后 者 顺便 作 透 明 甩 穿 通 为 以 后 作 v - p 分 流 打下 
基础 。 术 中 可 见 肿瘤 为 实 性 及 血 运 丰富 , 常 星 浸润 性 生长 ， 多 数 只 能 做 到 肿瘤 部 分 切除 。 
Hoffman Ü 强调 肿瘤 可 侵入 视神经 和 视 交 叉 ， 使 其 增 粗 , 术 中 见 其 外 观 颇 似 视神经 胶 
质 瘤 ， 故 只 有 靠 术 中 冰冻 病理 切片 检查 才能 鉴别 。 有 的 肿瘤 较 小 和 位 置 偏 后 ， 鞠 部 探查 
看 不 到 肿瘤 ， 直 至 探查 到 视 交 叉 后 切 开 终 板 才能 找到 肿瘤 ， 这 时 应 作 肿 交 活 检 冰 冻 切 片 
检查 ， 如 证 明 是 生殖 细胞 瘤 应 立即 终止 手术 。 本 组 29 例 中 肿瘤 大 部 切除 者 仅 3 例 ， 其 余 
为 部 分 切除 ,有 2 例 仅 作 活 检 。 患 者 术 后 视力 视野 有 好 转 的 约 1/3; 尿 崩 症 有 轻 度 改善 者 
仅 10%， 其 余 无 变化 。 本 组 术 后 死亡 4 例 ， 手 术 死亡 率 为 13 .8%。 分 析 这 些 病例 皆 为 术 
前 已 有 严重 多 饮 多 尿 及 嗜睡 等 视 丘 下 部 损害 症状 ， 术 后 出 现 意识 不 清 、 高 热 或 体温 不 升 、 
血压 下 降 及 消化 道 出 血 等 ， 考 虑 为 手术 使 视 丘 下 部 损害 进一步 加 重 所 致 。 

二 、 放 射 治 疗 

与 第 三 脑室 后 部 的 生殖 细胞 瘤 一 样 ， 对 放射 治疗 也 十 分 敏感 ， 术 后 应 常规 放疗 。 但 
关于 放疗 的 范围 仍 有 争议 。 部 分 人 主张 因 其 较 高 的 脑 、 消 髓 种 植 率 ， 因 而 应 予 全 脑 冰 丹 
Mor 0609, 也 有 人 认为 消 髓 预防 性 放疗 的 副作用 相当 大 ， 特 别 是 儿童 ， 故 湖 稻 放疗 应 
仅 在 脑 峭 液 细胞 学 检查 或 影像 检查 确定 有 冰 肖 种 植 时 才 进 行 “”" 2 。 

本 组 有 2 例 分 别 在 1 二 年 及 2 年 出 现 消 出 转移 症状 ， 皆 未 予 手术 而 放射 治疗 。 我 们 认 
为 常规 放射 治疗 包括 脑 和 冰 髓 ， 前 者 为 4500 ~ 5000rad， 后 者 2500 ~ 3000rad。 

三 、 化 学 治疗 

有 证 据 表 明 化 疗 药物 可 以 进入 颅 内 生殖 细胞 。“ 瘤 细胞 内 O, Neuwelt 20 利用 联 
合 化 疗 治疗 复发 性 鞍 上 生殖 细胞 瘤 获得 了 一 定 的 疗效 . 婴 幼 儿 可 能 应 用 化 疗 更 优 于 放疗 ， 
因为 后 者 对 婴 幼儿 的 生长 发 育 有 明显 抑制 作用 。 

Neuwelt ?? 系统 探讨 了 鞍 上 生殖 细胞 交 的 化 疗 反应 ， 他 认为 如 同 机 体 其 它 部 位 的 
生殖 细胞 瘤 一 样 对 某 些 化 疗 药物 高 度 敏感 。 他 主张 顺 毛 腕 铀 、 长 春 新 碱 和 博 莱 替 素 联合 
应 用 。 该 方案 得 到 Siegal €? 和 Kirshner 25) 的 支持 。 

颅 内 肿瘤 化 疗 评价 常常 涉及 血 脑 屏障 对 药物 进入 神经 系统 的 阻碍 问题 。Neuwelt 2» 
指出 正常 垂体 前 叶 和 松 果 体 腺 缺乏 血 脑 屏障 ， 鞍 上 生殖 细胞 瘤 其 供血 血管 可 能 与 垂体 前 
部 的 血 供 有 相似 之 处 ， 因 而 对 鞍 上 生殖 细胞 瘤 来 说 可 能 少 或 无 血 脑 屏 障 对 化 疗 药物 的 阻 
碍 作用 ， 这 可 能 是 鞍 上 生殖 细胞 瘤 对 化 疗 较为 敏感 的 重要 原因 。 
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在 应 用 化 疗 时 最 好 对 病人 进行 
动态 CT 监测 或 动态 测定 肿瘤 标记 


412-3 鞍 上 生殖 细胞 瘤 放疗 后 的 5 年 生存 率 





物 (B-HCG 和 aFP)， 以 了 解 肿瘤 作 者 CERO BHE 5 年 生存 率 
对 化 疗 药物 的 反应 ， 此 外 监测 血清 — a 
化 疗 药物 浓度 对 了 解 药物 动力 学 和 Rubin 100 Quen p 
保持 有 效 药物 浓度 有 重要 价值 。 Simson 等 ““) (1968) 6 50% 
Onoyama% "^ — (1979) 17 82% 
《预后 ] Sung "^ (1978) 16 77% 
eS IUS ITE OR AB Jenkin “9 (1978) 6 33% 





同 作者 有 一 些 区 别 〈 表 12- 3 )。 
Hoffman“!) 认为， 尽管 蒂 上 生殖 细胞 瘤 在 组 织 学 上 与 松 果 体 区 生殖 细胞 痛 相 同 ， 

但 前 者 预后 更 差 ， 多 数 松 果 体 区 生殖 细胞 瘤 放疗 可 获 相当 满 意 的 结果 而 在 鞍 上 生殖 细胞 

瘤 都 不 尽 人 意 。 有 统计 蒂 上 生殖 细胞 瘤 生 存 率 仅 20% ,而 肿瘤 位 于 松 果 体 区 者 可 达 60" o 

但 Sano 45) 和 Takeuchi'? ?报告 的 生存 率 可 达 60 ~ 82% 。 日 本 为 生殖 细胞 瘤 的 高 发 地 区 ， 

它 所 报告 的 颅 内 生殖 细胞 瘤 的 高 发 地 区 高 于 其 它 地 区 US 本 组 病例 随访 到 的 16 例 中 经 

过 手术 及 放射 治疗 后 生存 期 3 年 以 上 者 占 8 例 (50%)， 而 生存 期 超过 5 年 者 仅 3 DU 

(18 .8% )。 
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第 十 三 章 垂体 腺 瘤 


【概述 3 

HE (KARIM (pituitary adenoma) 为 儿童 期 比较 少见 的 良性 肿瘤 ， 有 着 与 成 人 不 同 的 
特点 。 

一 、 患 病 率 


成 人 垂体 腺 瘤 比较 常见 ， 国 内 大 宗 病例 ‘“”…*’ 统计 占 颅 内 肿瘤 的 11 ~ 12 .4% (全 年 
龄 组 )， 儿 童 发 生 垂体 瘤 者 十 分 少见 ,本 组 35 年 (1955 ~ 1989) 间 儿 童 期 返 体 痛 仅 16 例 ， 
占 同期 儿童 颅 内 肿瘤 2000 例 的 0.8%， 国 外 介绍 的 发 病情 况 见 表 13- 1 。 

表 13- 1 ”儿童 垂体 腺 瘤 发 病 率 

















作 者 GERD 年 龄 组 ( 岁 ) Loh bss Edid E d % 
Cushing‘? 1927) 0-15 154 2 1.3 
McCraig% ^ (1949) 0-15 427 10 23 
Ingraham’ '*" (1954) 0-12 313 2 0.6 
Jackson (^^ (1959) 0-15 273 1 0.4 
Lepintred ‘*? (1959) 0-15 248 1 0.4 
Slooff& ^ (1966) 0 —15/0 —16 1891 * 8 0.4 
Koos% ‘*? 971) 0-16 700 10 1.4 
本 组 (1989) 0~15 2000 16 0.8 
总 计 6006. 50 0.83. 

“作者 在 文献 上 收集 的 病例 报告 加 以 综合 
二 、 性 别 年 龄 


本 组 年 龄 最 小 者 5 岁 ， 最 大 者 15 岁 ， 其 中 年 龄 13 ~15 岁 者 12 例 (75% )， 可 见 年 龄 例 
小 则 垂体 瘤 愈 罕见 。 男女 发 病 相近 或 男性 稍 多 ， 本 组 男性 9 例 ， 女 性 7 例 。 

三 、 肿 瘤 部 位 

肿瘤 自 鞍 内 向 鞍 上 发 展 。 在 成 人 期 根据 内 分 泌 改 变 ( 闭 经、 泌乳 或 性 功能 减退 等 ) 
和 用 磁 共 振 成 像 《MRI 能 检查 出 完全 限 局 在 鞍 内 之 微 腺 瘤 〈 肿 瘤 直径 在 0. 5cm 直 径 已 
可 显示 )， 但 在 儿童 期 很 难 查 出 微 腺 瘤 , 故 本 组 病例 皆 向 蒂 上 发 展 ， 由 于 肿瘤 较 大 ， 已 发 
展 到 前 颅 凹 底 者 3 例 ， 向 鞍 旁 矣 部 中 颅 凹 〈 硬 膜 外 》 发展 者 ! 例 ， 向 鞍 旁 生长 者 3 例 ， 
JUR TE EM 9 例 。 

【病理 生理 】 

垂体 前 叶 通 常 由 三 种 细胞 构成 ， 嫌 色 性 (50%)， 嗜 酸性 (35%)， 嗜 碱 性 (15 %); 
近 十 年 来 应 用 免疫 化 学 和 电镜 检查 发 现 至 少 有 五 种 细胞 类 型 产生 激素 和 两 种 细胞 无 内 分 
泌 功 能 。 垂 体 前 叶 分 泌 以 下 激素 : 泌乳 素 (PRL)， 生 长 激素 (HGH)， 促 肾上腺 皮质 激 
X (ACTH)， 黑 色素 细胞 刺激 素 (MSH)， 促 甲状 腺 激素 (TSH)， 滤 泡 刺 激素 (FSH) 
和 黄体 生成 激素 (LH)。 
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过 去 所 谓 无 内 分 泌 功 能 的 嫌 色 性腺 净 是 最 常见 的 ， 后 来 因为 微 腺 瘤 发 现 ， 才 知道 最 
常见 的 腺 痛 为 生长 激素 腺 瘤 , 它 构成 Wilson 和 Dempsey 组 的 33%， 此 组 中 无 内 分 泌 功 能 
ORR 14 .4%, 而 TSH 和 FSH-LH 腺 瘤 罕 见 ， 在 儿童 从 未 见 过 报告 “3»% 

1932 年 Cushing 首 先 描述 了 一 类 综合 征 ， 而 后 以 他 的 名 字 命 名 。 并 发 现 是 垂体 嗜 碱 
细胞 腺 瘤 所 致 。 长 期 以 来 已 知 Cushing 综 合 征 是 ACTH 过 度 产 生 的 后 果 。 并 知道 ACTH 
来 源 于 丘脑 下 部 ， 治 疗 是 用 放疗 治疗 或 肾上腺 切除 术 。 1958 年 Nelson 等 人 指出 以 前 有 的 
病人 因 Cushing 氏 综合 征 而 做 肾上腺 切除 后 发 展 成 为 垂体 瘤 ， 后 者 表现 为 色素 沉着 、 头 
痛 、 视 力 损害 和 蝶 鞍 扩大 。 色 素 沉着 乃 因 MSH 的 分 小 过 盛 。 第 1 例 Nelson 综 合 征 是 一 个 
儿童 "有些 Cushing 综 合 征 而 虹 鞍 正常 者 ， 经 蝶 手 术 探 查 也 证 实 为 ACTH 腺 痛 any 肿 
瘤 切 除 后 Cushing 综 合 征 在 有 些 病 例 可 完全 恢复 正常 。 

巨大 的 垂体 瘤 可 冲破 蝶 款 而 进入 脑 内 ， 肿 瘤 为 哑铃 型 ， 此 旋 因 在 鞍 隔 和 Willis 环 对 
其 生长 障碍 的 结果 ， 肿 瘤 主要 的 生长 方向 是 鞍 上 中 线 ， 再 大 可 进入 第 三 脑室 而 引起 梗阻 
性 脑 积 水 ， 肿 瘤 可 向 侧 方 生长 进入 中 颅 目 ， 其 鞍 内 部 分 可 侵蚀 邻近 骨 质 进入 海 编 窦 。 肿 
净 内 可 变性 或 发 生出 血 而 形成 大 宫 ，Ortiz_Suarez 0? 证 实 青少年 乖 体 腺 瘤 的 侵蚀 性 
和 向 鞍 外 扩展 的 发 生 率 较 高 。 

垂体 腺 瘤 极 少见 ， 在 肿瘤 转移 或 血行 蔓延 的 垂体 瘤 病例 尼 应 考虑 有 恶性 垂体 腺 冯 。 
Graf 7”" 曾 报道 一 例 7 去 岁 儿 童 垂体 腺 瘤 伴 远 处 转移 。 

【病理 】 

大 体 所 见 ， 肿 瘤 大 小 不 一 ， 初 期 肿瘤 体积 较 小 ， 只 限于 鞍 内 生长 ， 可 有 包 膜 ， 境界 
清楚 。 随 着 肿瘤 的 生长 ， 体 积 的 增 大 ， 肿 瘤 会 向 蒂 上 发 展 ， 肿瘤 中 心 部 分 会 发 生出 血 ， 
可 性 变 和 坏死 。 切 面 可 以 为 实 性 也 可 以 为 襄 性 ， 肿 瘤 部 分 旦 灰 红色 或 紫红 色 ， 坏死 部 分 
BENG, RMA. MASUR, Mh Be (图 13 10. 

镜 下 所 见 ， 这 里 所 描述 的 是 普通 的 病理 工作 方法 ， 采用 苏 木 素 和 伊 红 染色 ， 光 学 显 
微 镜 下 观察 的 形态 学 。 因 此 只 是 单纯 从 染色 的 效果 而 区 分 组 织 学 分 型 。 





图 13- 1 ”垂体 腺 瘤 尸 检 标本 ， 肿 瘤 有 完整 包 膜 ， 境 界 清 
楚 ， 切 面 大 部 分 实 性 ， 部 分 春 变 
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状 。 肿 瘤 细胞 桨 中 等 量 ， 胞 浆 透明 ， 细 胞 之 间 有 时 界限 不 清 。 细 胞 核 位 于 细胞 中 央 ， 呈 
圆 形 或 卵 圆 形 。 肿 癌 血 管 非常 丰富 ， 是 以 薄 壁 血 窦 的 形态 ， 穿 插 于 肿瘤 细胞 中 间 ， 将 肿 
瘤 分 成 腺 泡 状 , 肿瘤 细胞 常常 围绕 血管 或 血 窦 排 列 ,形成 乳头 状 或 索 条 状 结构 (图 13 2 ， 
图 13- 3 )。 因 此 有 的 学 者 将 此 型 肿瘤 分 为 弥漫 型 ， 乳 头 型 和 窦 样 型 。 哮 酸性 科 体 腺 瘤 体 
积 比 嫌 色 性 腺 瘤 小， 肿瘤 细 胞 浆 较 宽 ， 胞 浆 内 含有 多 量 哮 酸 性 颗粒 。 细 胞 核 偏 位 ， 核 染 
质 中 等 量 。 痛 内 常 混 有 部 分 嫌 色 细胞 成 份 。 哮 碱 性 细胞 腺 瘙 除 含有 哮 碱 性 颗粒 外 ， 形 态 
与 嗜 酸性 垂体 腺 瘤 类 同 。 混 合 性 垂体 腺 瘤 的 组 织 学 所 见 往往 是 嫌 色 性 细胞 同 嗜 酸性 细胞 
混合 存在 的 垂体 腺 痛 ， 在 临床 工作 中 遇 到 的 ， 仅 次 于 嫌 色 性 垂体 腺 瘤 。 

关于 垂体 腺 瘤 的 诊断 标准 是 四 肿瘤 星 浸 润 性 生长 ;四 肿瘤 细胞 出 现 间 变 ， 细 胞 大 小 
不 一 ， 细 胞 出 现 异 形 性 菇 可 见 到 细胞 核 的 核 分 裂 现象 ，@ 无 论 组 织 学 良性 与 否 出 现 脑 消 





图 13- 2 ”垂体 腺 瘤 镜 检 ， 效 细胞 围绕 血管 排列 ， 可 
见 腺 样 结构 CHE x 100) 





图 13- 3 SPR BRA MEAL SE BY SS FAR, 
PS, WM RAE (HE x 400) 
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【临床 表现 】 

一 般 病程 较 长 ， 自 4 月 ~ 3 年 ,平均 病程 13 个 月 ,症状 和 体征 很 多 表现 与 成 人 相似 ， 
但 在 严重 程度 上 又 与 成 人 有 所 不 同 。 

一 、 内 分 泌 改 变 

嫌 色 性 垂体 腺 瘤 可 引起 垂体 功能 低下 ， 引 起 生长 停滞 或 侏 侍 ， 性 征 不 发 育 ， 常 伴 有 
向 心性 肥胖 和 低 血糖 。 肾 上 腺 或 甲状 腺 功能 低下 的 患 儿 可 表现 为 易 疲劳 。 有 多 人 饮 多 尿 者 
极 罕见 。 本 组 有 4 例 患 儿 有 个 于 矮小 、 向 心性 肥胖 和 性 征 不 发 育 ( 图 13- 4 )。 和 成 人 相 
比 则 内 分 小 改变 不 十 分 突出 ， 因 成 人 多 以 性 欲 碱 退 、 闭 经 或 阳 葵 作为 首发 症状 ， 在 儿童 
性 征 尚 未 完全 发 育 ， 这 些 成 人 的 症状 在 儿童 根本 不 存在 或 仅 有 月 经 不 来 湖 。 哮 酸性 腺 靖 
很 少 压 追 视神经 或 视 交 又 ， 主 要 表现 为 巨人 症 或 胶 端 肥大 症 ， 后 者 只 有 骨髓 愈合 后 才 改 
生 ， 而 有 些 则 随 着 病情 发 展 肢 端 肥大 和 巨人 症 同时 存在 ， 这 是 因为 生长 激素 分 泌 过 多 所 
致 ( 图 13 - 5 )。 此 时 常常 伴 有 血糖 过 高 。 本 组 1 例 女孩 5 岁 表现 为 巨人 症 。 哮 碱 性 腺 痪 
少见 ， 肿 瘤 通常 极 小 ， 局 限 在 鞍 内 表现 为 Cushing 综 合 征 ， 此 乃 因 ACTH 分 泌 过 盛 而 
HO, 

二 、 视 力 视 野 障碍 

由 于 肿瘤 向 鞍 上 发 展 引 起 视神经 和 视 交叉 受 压 ， 在 儿童 垂体 腺 瘤 视力 视野 障碍 比较 
突出 ， 本 组 首发 症状 为 视力 减退 者 9 例 (56 .3%)， 且 来 诊 时 单 侧 或 双 侧 视力 已 严重 减退 
或 失明 ， 此 乃 因 儿 童 对 其 视力 减退 不 能 及 时 表达 或 
本 病 发 病 很 低 而 长 期 未 能 正确 诊断 的 结果 。 本 组 3 
例 在 外 院 长 期 按 “视神经 炎 ” 治 疗 ， 但 病情 仍 继续 
恶化 而 经 拍 颅 骨 X 线 平 片 或 CT 检查 后 才 作出 诊断 。 
成 人 视力 减退 程度 常 为 双 侧 相差 不 多 ， 但 在 儿童 肿 
瘤 向 一 侧 发 展 者 较 多 (本 组 4 例 ) ， 故 表现 为 同 侧 
有 眼 失明 而 对 侧 视力 正常 ， 但 因为 肿瘤 已 影响 到 视 交 
叉 部 ， 故 在 视力 正常 侧 可 查 出 有 正 侧 偏 言 。 眼 底 
ES BMA AM RE, 视 乳头 水 肿 者 极 军 
见 (9.10). 

E. RW 

也 是 垂体 腺 瘤 的 常见 症状 ， 早 期 头痛 为 肿瘤 生 
长 使 蝶 鞍 内 压力 增高 这 张 芒 隔 所 致 ， 头 痛 多 在 额 部 
或 双 杜 部 ， 成 人 有 头痛 者 文献 报告 为 62 .9% ， 此 症 
状 在 儿童 期 相对 少见 ， 本 组 中 无 头痛 病史 者 7 例 
(43.7%), 我 们 认为 与 儿童 车 隔 孔 发 育 不 完善 有 关 ， 
成 人 芒 隔 孔 2 ~11mm， 儿 童 鞍 隔 孔 与 成 人 比较 相 
对 较 大 ， 故 而 肿瘤 可 以 经 鞍 隔 孔 较 早 地 长 到 鞍 外 
Husa BUS ee 这 时 对 鞍 内 压力 反而 减低 ， 这 可 能 是 成 人 头痛 发 生 
儿 表 现 为 向 心性 肥胖 ， 但 莫不 率 较 小 儿 高 的 原因 。 
Eh OAS) FSR AE AED 四 、 其 他 
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图 13-5 X65 V, MRE MR Me. 
CAD BILARI. ISM, ERSE (〈 右 钢 为 正常 同龄 儿童 ); (B) 两 童 双 足 比较 





图 13-6 513%, EHRM 
(OO MOE R REM ER, (B) MESURE. HERSEN ENA 
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图 13- 7 EIE RASCEEX HUP He Ba 





图 !13-8 Bay, ee AR A BD 
脉 造影 正 位 像 显 示 大 脑 前 动脉 第 
一 段 上 抬 


儿童 垂体 腺 瘤 由 于 向 鞍 外 生长 较 多 ， 可 有 
颅 神经 麻痹 〈 图 13- 6 )。Miller «9 ) 等 报告 可 
见 有 第 3、4 、5 和 6 颅 神经 麻痹 。 我 们 有 3 
例 向 鞍 旁 发 展 的 有 第 3 、4 、5 ME RM, 
本 组 肿瘤 向 前 颅 止 底 发 展 的 3 例 中 有 2 例 出 现 
WHERE, Montgomery % an ffi di He (k M i 
可 有 自发 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 ， 本 组 1 例 因为 有 
自发 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 和 动 眼神 经 麻痹 一 度 疑 
为 颅 内 动脉 瘤 。 有 人 报告 儿童 垂体 腺 瘤 可 表现 
有 颅 内 压 增高 ‘9，。 本 组 3 例 巨 大 垂体 腺 瘤 开 
颅 时 见 颅 压 高 明显 ， 但 术 前 无 任何 颅 内 压 增 高 
的 征象 。 

【辅助 检查 】 

一 、 颅 骨 X 线 平 片 

成 人 垂体 腺 瘤 在 CT 及 MR1 问 世 前 无 法 作 
出 微 腺 瘤 的 诊断 ， 直 到 肿瘤 大 到 压迫 视觉 通路 
才 引 起 重视 ， 此 时 颅骨 X RP H JUF VOR MERE 
的 扩大 (图 13- 7 ) 或 蒂 底 双边 等 迹象 .儿童 的 


垂体 腺 瘤 在 诊断 时 多 已 较 大 ， 但 颅 片上 蝶 鞍 可 正常 (本 组 3 例 ， 占 18.7%)， 推 测 肿 瘤 早 
期 向 鞍 外 扩展 使 垂体 窝 骨 质 受到 的 压力 减轻 所 致 。 


二 、 颈 动脉 造影 


早年 对 有 视力 或 视野 改变 者 作 此 项 检查 ， 本 组 曾 在 手术 前 作 过 颈 动 脉 造影 者 〈 5 
例 )， 主 要 了 解 向 鞍 上 或 鞍 旁 发 展 的 程度 ， 有 2 例 是 为 了 排除 颅 内 动脉 瘤 。 正 位 相 可 见 
A! 向 上 抬 高 (图 13- 8 ), 侧 位 像 可 见 大 脑 前 动脉 向 后 弧 形 移 位 (向 前 颅 四 发 展 ) (图 13- 9 ) 
或 颈 动 脉 虹 吸 恋 段 张 开 〈 向 鞍 旁 发 展 ) (图 13-10)。 
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图 13- 9 15%, Æ fk BR I SD Bik ite RO AL AM 
We 153 WE ILI FB A Wk OFZ JH 





图 13-10 54133, I (b RIEN zh BIG REN (C UR 
示 颈 动脉 虹吸 部 张 开 


三 、 气 脑 造 影 

对 视力 极 差 者 慎 用 ， 我 们 用 小 剂量 定向 气 脑 ， 重 点 显示 交叉 池 或 第 三 脑室 前 部 有 无 
充盈 缺损 ， 已 有 CT 的 医院 此 项 检查 早已 废弃 。 早 年 本 组 仅 1 例 作 此 检查 , 可 见 第 三 脑室 
前 部 充 一 缺损 。 

四 、CT 检 查 

大 的 垂体 瘤 都 有 蝶 鞍 扩大 ， 鞍 底下 陷 ， 向 上 发 展 可 充填 鞍 上 池 。 肿 瘤 多 表现 为 等 或 
稍 高 密度 ， 有 囊 变 或 坏死 腔 可 见 低 密度 区 。 注 药 后 可 呈 均 一 或 周边 强化 ,边界 较 清楚 (图 
13-11、13-12)。 肿 瘤 向 闭 旁 发 展 可 累及 海绵 窦 ， 向 下 可 陷入 蝶 窦 , 向 上 发 展 可 有 第 三 脑 
室 上 抬 。 微 垂体 腺 瘤 常 直接 冠状 切面 扫描 或 冠状 面 重 建 来 诊断 ， 其 要 点 有 三 : 中 垂体 窗 
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度 不 均 ， 多 表现 有 低 密 度 的 小 硒 变 ; 加 垂体 柄 移 位 ; 图 正常 冠状 面 的 垂体 上 缘 呈 凸 面向 
上 之 改变 。 当 然 有 时 也 可 应 用 CT 脑 池 造 影 ， 勾 划 出 肿瘤 。 

五 、MRI 检 查 

一 般 仅 做 矢 状 及 冠状 面 的 Ti 相 就 可 以 做 出 垂体 瘤 的 诊断 , MRI 的 诊断 要 点 就 在 于 垂 
体 前 叶 的 增 大 ， 常 伴 有 瘤 内 卒中 CT) KT), 当然 肿瘤 边界 清楚 ， 在 T1 像 时 ,信号 强 
度 多 与 桥 脑 相同 ，Tz 像 呈 高 信号 。 而 微 腺 瘤 除 具有 CT 诊断 的 三 个 要 点 外 ， 还 可 见 垂体 
后 叶 的 左右 移 位 。 

【诊断 及 鉴别 诊断 】 

ER HE 〈 或 嫌 色 细胞 和 哮 酸 细胞 混合 性 ) 腺 瘤 发 生 在 儿童 期 可 有 巨人 症 ， 诊 断 较 容 
易 ， 而 嫌 色 性 腺 瘤 早期 诊断 比较 困难 ， 当 儿童 有 视力 减退 或 发 育 矮小 时 应 引起 重视 ， 当 
有 了 眼 外 肌 麻 闻 时 应 想到 垂体 腺 瘤 的 可 能 性 ， 因 为 儿童 期 垂体 腺 瘤 易 向 鞍 旁 扩展 压迫 海绵 
TANS, MI 2 个 病例 便于 更 好 的 了 解 本 病 的 特点 。 





(B) 


13-11 女 13 岁 ， 垂 体 腺 瘤 CT 扫描 
OO FH, MOREE EOE. NE, ARL CB) 增强 扫描 ， 肿 多 均一 强化 
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Pll, tt, 55. 

患者 2 年 来 生长 迅速 。 较 同龄 儿童 胖 大 ， 
近 1 年 来 视力 下 降 。 检 查 身 高 1.35m ， 体 重 
45kg， 眼 底 双 视神经 原 发 性 萎缩 ， 视 野 双 晒 侧 
偏 盲 ， 视 力 左 0.3， 右 0.1。 颅 骨 X 线 平 片 ， 蝶 
鞍 球 形 扩 大 ， 颅 骨 骨 板 明显 增 厚 。 测 生长 激素 
明显 高 于 正常 。 血 糖 80mg% 。1978 年 9 月 1 日 
在 全 麻 插 管 下 行 右 额 骨 辩 开 颅 ， 硬 膜 下 额 底 入 
路 探查 鞍 部 , 见 肿 物 灰 白色 自 鞍 内 向 鞍 上 突出 ， 
右 视神经 被 压 向 外 上 移 位 并 变 为 扁 带 状 ， 穿 刺 
Me RAT REEL GEHE Omih h, GERE KON. BEY 
容 物 刊 除 ， 囊 壁 切 除 1.5x 1.2cm， 视 神经 及 视 
交叉 已 减 压 。 术 中 钼 孔 时 见 颅骨 厚 达 1 cm， 较 
疏松 似 海绵 状 ， 硬 度 明 显 低 于 同年 龄 的 儿童 。 
术 后 平稳 ，1 周 后 复查 视力 有 改善 〈 左 右 皆 达 
0.4)， 视 野 亦 较 术 前 扩大 。 病 理 报告 为 嗜 酸 及 
嫌 色 混合 性 腺 瘤 ， 出 院 后 曾 作 过 放射 治疗 ，10 
年 后 查 身高 已 达 1. 80m ,视力 视野 改变 不 明显 。 图 13-12 X02. EM MCT OR 

例 2 ， 男 性 ，13 岁 。 强 扫描 , 肿瘤 境界 清楚 ， 均 匀 强 化 

左 眼 视力 进行 性 减退 ， 左 眼 上 险 下 垂 及 复 视 2 月 ， 曾 在 外 院 眼科 和 神经 内 科 先 后 诊 为 
“视神经 炎 ” 和 “ 眶 尖 综合 征 ”， 入院 前 1 天 跳高 时 跌 伤 峰 部 ( 头 部 无 外 伤 )， 立即 出 现 剧 
烈 头 痛 及 呕吐 ， 我 院 急 诊 就 诊 时 检查 除 左 侧 动 眼神 经 完全 麻痹 外 ， 颈 部 有 抵抗 。 腰 穿 压 
力 2.35kPa (240mmH;O), Ri E Hi 39 ^] f PE , 4 43.8095. 375 /mm? ， 白 细胞 68/mm3， 
入 院 诊断 为 自发 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 ， 以 颅 内 动脉 瘤 的 可 能 大 。 

追问 病史 患 儿 近 2 年 来 较 前 发 胖 。 

fe. 神智 清醒 '， 稍 肥胖 ， 左 眼 输 下 垂 ， 双 眼底 视 乳 头 色 稍 淡 ， 视 力 左 0.4， 右 侧 
0.5， 双 杜 侧 偏 言 ， 左 侧 瞳 孔 散 大 ,眼球 向 上 下 及 内 方 的 活动 受 限 ， 余 神经 系统 无 异常 。 
颅骨 X 线 平 片 ， 蝶 鞍 球形 扩大 ,后 床 突 竖 直 。 左 颈 动脉 造影 ; 侧 位 见 颈 动 脉 虹 吸 部 张 开 ， 
正 位 像 见 大 脑 前 动脉 第 一 段 向 上 方 移 位 。 故 临床 诊断 为 “ 矢 体 腺 痛 ” 

手术 在 全 麻 插 管 下 行 右 额 开 颅 , 肿瘤 自 鞍 内 向 鞍 上 发 展 ,压迫 视 交叉 及 左 侧 视神经 ， 
并 向 左 蒜 旁 发 展 。 瘤 内 有 咖啡 色 夺 液 15 ~ 20m1， 作 肿 痛 部 分 切除 ， 视神经 及 视 交 叉 减 压 
术 。 术 后 恢复 好 ， 病 理 报告 : 嫌 色 性 垂体 腺 瘤 * 术 后 视力 稍 有 好 转 , 桥 侧 偏 言 亦 有 改进 ， 
出 院 时 左 动 眼神 经 麻痹 已 完全 恢复 正常 。 

评论 ， 本 病例 无 头痛 史 ， 先 有 左 视神经 及 向 左 鞍 旁 发 展 的 表现 ， 再 结合 患 儿 不 正常 
地 发 胖 ， 应 拍 颅 片 排除 垂体 腺 瘤 的 可 能 性 ， 由 于 医生 对 本 病 认识 不 足 ， 直到 发 生 肿 瘤 出 
血 破 入 蛛网 膜 下 腔 才 引起 重视 ， 而 我 们 对 儿童 垂体 瘤 可 引起 蛛网 膜 下 腔 出 血 的 特点 也 了 
解 不 多 ， 造 影 前 曾 诊 为 颅 内 动脉 瘤 ， 故 应 当 引 以 为 训 。 

我 们 认为 本 病 应 与 下 列 疾病 作 鉴 别 。Q 中 颅 咽 管 瘤 ， 在 儿童 较 常见 ， 85% 鞍 区 部 有 钙 
班 ， 多 有 生长 发 育 的 停滞 ， 早 期 梗阻 室 间 和 孔 而 致 闫 内 压 增高 。 ORMER: RAR 


一 200 一 





单 侧 视 力 减退 外 ， 视 神经 孔 有 扩大 ,颅骨 X ACER SERES. RE” SUE, LALA 
BIEN. SE LAE HAS EU AIR. MHRRSRER. DUME 
K: 视力 减退 比较 迅速 ， 患 者 常 有 眼球 疼痛 ， 无 双 杜 侧 偏 盲 ， 颅 骨 X 线 平 片 正 常 。 

【治疗 及 预后 】 

本 病 治疗 的 主要 手段 是 手术 加 放射 治疗 。 

一 、 手 术 治 疗 

垂体 瘤 的 手术 入 路 主要 有 三 种 : 

( 一 ) 额 部 开 颅 ”适应 于 肿瘤 向 鞍 上 发 展 较 大 和 /或 已 扩展 到 鞍 旁 者 。 通 常 我 们 采用 
ERO (AEA, GRAM (前 缘 尽 量 接近 前 颅 凹 底 )， 如 额 察 〈 儿 童 一 般 额 窦 发 育 
较 差 ) 开放 应 用 骨 蜡 予以 封闭 。 距 骨 瓣 前 缘 1 cm 处 横行 剪 开 硬 膜 。 用 脑 压板 自 硬 膜 下 类 
底 探查 至 侧 裂 池 ， 用 小 剥离 器 白 开 侧 裂 池 的 蛛网 膜 ， 此 时 可 有 大 量 脑 冰 液 涌 出 ， 脑 压 可 
明显 降低 ， 便 于 额 叶 脑 组 织 回 缩 ， 如 嗅 神经 张力 大 妨碍 操作 可 电 和 灼 后 切断 。 在 鞍 部 可 见 
肿瘤 自 鞍 内 向 蒂 上 突出 压迫 视神经 及 视 交 叉 ， 首 先 撕 开 肿瘤 表面 的 蛛网 膜 ， 电 灼 厢 壁 使 
用 18 号 腰 穿 针 穿 刺 瘤 内 ， 如 有 肿瘤 内 出 血 可 有 了 赔 红色 陈 旭 性 不 凝血 性 液体 抽出 ， 如 穿刺 
KARR, TOE, RRR ARAM MAR. SMH FRE Pi, Meme Ral HES 
除 ， 如 与 视神经 帖 连 紧 ， 不 可 勉强 剥离 ， 以 防 损伤 视神经 而 影响 视力 之 恢复 。 以 上 操作 
尽 可 能 在 手术 显微镜 下 进行 。 如 视神经 及 视 交叉 减 压 已 充分 ， 可 彻底 止血 后 关 颅 。 如 肿 
MAAR MRM RAR, TRACER, MEA GT ~ 8 个 孔 ) RT 
RAR sie 1:35 1 RE A RC c HGB LE tfo e ER AL SAR c I] RE — BC E 
硬 膜 ， 末 端 稍 向 后 损 。 此 时 可 自 纵 裂 入 路 ， 即 向 两 侧 牵 开 额 叶 。 如 前 交通 动脉 长 度 大 
于 0.5cm， 可 电 灼 后 切断 〈 尽 可 能 不 予以 处 理 )， 这 样 双 侧 额 叶 更 多 地 分 开 ， 而 术 野 暴 露 
较为 宽 阀 。 尽 可 能 保留 双 侧 咱 神经， 先 肿 净 训 内 吸 除 ， 然 后 压 辟 作 大 部 切除 ， 双 视神经 
减 压 充 分 后 即 可 终止 手术 。 如 视 交 叉 后 方 肿瘤 仍 较 大 ， 在 视力 已 极 差 或 已 失明 者 ， 可 纵 
行 切 开 视 交叉 ， 肿 瘤 切 除 可 更 多 些 。 注 意 切 除 肿瘤 过 程 中 务必 轻柔 ， 牵 拉 过 重 会 造成 视 
丘 下 部 损伤 而 造成 严重 后 果 。 

CL) MEMBRA ”此 入 路 适用 于 向 鞍 旁 发 展 较 多 者 。 甬 开 硬 膜 后 小 心 分 开 侧 裂 , 将 
杜 极 及 额 底 部 向 两 侧 牵 拉 ， 可 见 肿瘤 的 侧面 ; 注意 颈 内 动脉 和 视神经 的 关系 ， 肿 瘤 只 能 
作 到 大 部 或 部 分 切除 。. 

(X) 经 蝶 窦 入 路 ”此 手术 方法 1910 年 Cushing 等 最 初 采用 ， 后 因 照 明 困 难 及 不 易 暴 露 
和 颅 内 感染 等 原因 未 能 推广 。1965 年 Hardy (2 重新 提出 经 蝶 罕 入 路 ,并 改进 了 手术 器 
械 ， 采 用 手术 显微镜 及 X 线 电视 监护 下 进行 定位 。 后 来 愈 来 钝 受到 广大 神经 外 科 医 生 的 
推崇 。 此 手术 最 大 的 优点 是 不 用 开 颅 ， 对 微 腺 瘤 可 彻底 切除 ， 对 向 鞍 上 发 展 者 亦 有 良好 
效果 。 术 后 反应 小 ， 病 人 恢复 快 。 通 常 术 前 口 鼻 抗 生 素 水 准备 2 ~ 3 X, TE EIER 
RE ITER, TF MAR, 插入 Hardy 氏 牵 拉 器 直达 梨 状 骨 ， 摘 除 蝶 晴 后 
进入 蝶 罕 ， 首 先 撕 除 蝶 窦 粘膜， 放置 手术 显微镜 (可 用 6 ~ 10 倍 放大 )， 认 清 鞍 底 后 予 
CEE, CORRE Loma, WAR RRR MAM 〈 灰 红色 或 灰白 色 质 软 ) 可 
用 刊 圈 刊 除 ,肿瘤 较 大 时 可 所 气 45 秒 或 压迫 双 侧 颈 静脉 造成 颅 内 压 升 高 ,促使 鞍 上 痛 组 织 
沉 入 鞍 内 ， 此 时 可 见 下 塌 之 鞍 隔 。 肿 瘤 切 除 后 可 用 脂肪 块 在 鞍 内 填充 。 蝶 塞 内 也 填充 以 
脂肪 。 双 鼻孔 用 碘 仿 纱 条 填充 压迫 止血 ， 术 后 静 滴 抗生素 ， 3 ~ 4 天 后 拔除 鼻腔 纱 条 。 
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有 的 作者 提出 儿童 在 10 岁 以 后 里 守 已 发 育 较 好 , 故 在 10 岁 以 后 的 儿童 可 用 此 种 手术 方法 ， 
加 拿 大 多 伦 多 儿童 医院 神经 外 科 己 开 展 儿 童 垂体 腺 瘤 的 经 蝶 入 路 (93)。 双 蝶 塞 未 发 育 者 
或 较 小 儿童 用 此 入 路 尚 有 困难 。 
二 、 放 射 治 疗 
垂体 瘤 对 放射 治疗 较 敏感 ， 故 术 后 常规 辅 以 放射 治疗 ， 通 常 只 局 部 照射 (肿瘤 区 )， 
剂量 以 4000rad 为 宜 。 
三 、 药 物 治疗 
通常 用 于 替代 疗法 ， 因 垂体 腺 瘤 使 垂体 腺 的 正常 生理 功能 减退 ， 肾 上 腺 皮质 激素 ， 
甲状 腺 素 或 性 腺 激素 的 水 平 明显 降低 ， 经 手术 或 放疗 后 可 使 肿瘤 消失 或 停止 生长 ， 但 多 
数 病人 激素 水 平 仍 较 低 ， 故 需 补充 这 些 激素 ， 通 常服 用 强 的 松 或 甲状 腺 素 ， 青 春 期 以 后 
可 服用 适当 量 的 性 腺 激素 。 对 泌乳 素 腺 瘤 可 服用 溴 隐 停 (bromocriptine)， 这 是 一 种 多 
巴 胺 能 药物 ， 对 泌乳 素 的 合成 和 释放 有 抑制 作用 ， 可 使 泌乳 素 腺 瘤 缩小 ， 但 停 药 后 很 快 
增 大 到 原来 体积 。 
AES HE MEI AGL LOT, TBAT ITA H, MARFA S 例 ， 术 后 视力 视野 有 
恢复 者 12 例 ， 有 4 例 无 恢复 ， 无 1 例 术 后 死亡 。 
随 诊 到 10 例 ， 时 间 自 术 后 2 年 到 12 年 ， 仅 1 例 术 后 1 年 后 复发 而 再 次 手术 ， 余 皆 能 
生活 自理 ， 但 视力 无 进一步 改善 。 
(Gad FEF) 
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【概述 】 
HUS £k ELI (intracranial tuberculoma) 不 是 真性 肿瘤 ,而 是 结核 杆菌 感染 于 颅 内 
形成 的 肉芽 肿 。 
—. Bx 
Cushing 早 年 报告 颅 内 结核 瘤 占 全 年 龄 组 颅 内 肿瘤 的 30 ~ 40060. REAR A 
落后 ， 结 核 的 发 病 率 也 很 高 ， 解 放 后 人 民生 活 逐 步 改善 ， 抗 结核 药物 的 疗效 不 断 提高 。 
政府 在 全 国 范围 内 开展 了 结核 病 的 群众 性 防治 工作 ， 结 核 病 的 发 病 率 明显 降低 ， 颅 内 结 
核 瘤 的 发 生 率 相应 减少 。 国 内 京 津 沪 统计 占 颅 内 肿瘤 的 1 一 2.5%'4(7)。 颅 内 结核 瘤 与 人 
民生 活水 平 关 系 极 大 。 在 50 和 60 年 代 ， 东 欧 、 中 东 和 南美 的 国家 其 患 病 率 占 颅 内 肿瘤 的 
8 %% 以 上 (9 -tb， 甚 至 到 196! 年 ， 印 度 的 患 病 率 仍 占 颅 内 肿瘤 的 24 %'(2z)。 颅 内 结核 瘤 好 
发 于 儿童 及 青年 期 ，Dastur 等 '! 统 计 215 例 颅 内 结核 瘤 中 儿童 期 发 病 占 54.4%。 本 组 儿 
音 颅 内 结核 瘤 经 手术 和 病理 证 实 的 共 32 例 ， 占 同期 颅 内 结核 瘤 总 数 126 例 的 25.4%, 占 同 
期 儿童 颅 内 肿瘤 的 1. 6% 。 
=. 年 岭 和 性 别 
Dastur ‘1) 报 告 228 例 颅 内 结核 瘤 中 113 例 (50%) 年 龄 小 于 10 岁 。 本 组 年 龄 分 布 见 
图 14-1。 8 ~11 岁 为 发 病 的 高 峰 (40.6%)。 有 人 报告 10 岁 以 下 的 儿童 颅 内 结核 净 男 : 女 
为 1.8:1。 本 组 32 例 中 男性 19 例 ， 女 性 13 例 男 : 女 为 1.46: 1 。 
三 、 部 位 
颅 内 结核 瘤 可 发 生 在 脑 的 任何 部 位 ， 其 中 以 小 脑 最 多 见 。 成 人 组 结核 瘤 发 生 在 幕 上 
和 莫 下 的 比例 相近 ， 而 在 儿童 幕 下 多 于 幕 上 ‘3，， 本 组 幕 下 19 例 (59.4%)， 其 中 位 于 小 
脑 半球 17 例 ， 小 脑 是 部 2 例 ， 募 上 13 例 (40.6%)， 其 中 额 叶 2 例 ， 顶 叶 4 例 ， 中 央 区 2 
例 ， 视 丘 及 基底 节 4 例 ， 鞍 上 1 例 。 
WARME HMR, EA M 
者 29 例 (90.7% )， 多 发 者 仅 3 例 。 
【病理 】 
大 体 所 见 ， 结 核 瘤 大 小 不 一 ， 
Wat 直径 最 小 者 可 小 于 1cm， 常 见 者 多 
为 2?~3cm、 体 积 大 者 酷似 肿瘤 〈 图 
14-2 )。 脑 内 结核 瘤 不 同 于 肺脏 的 
RRO). EER AK I E 
ARE. (ARERR MS. (6 
a FRE SR AR ELM RE. VIT UAR AR A 
中 心 部 位 散在 坏死 灶 ， 呈 灰白 色 干 
$3 ha En Dus SECO 酷 性 坏死 ， 坏 死 病 灶 之 间 为 灰白 淡 
图 14- 1 ”儿童 颅 内 结核 瘤 年 龄 分 布 32 例 ) 粉色 结核 性 肉芽 组 织 ， 有 时 病灶 中 
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心 有 液化 呈 糊 状 。 有 时 结核 瘤 接近 脑 
沟 或 脑室 警 ， 可 向 蛛网 膜 下 腔 漫 延 或 
向 脑室 内 浸润 。 

镜 下 所 见 ， 病 灶 典 型 部 位 呈 典 型 
的 结核 性 病变 的 组 织 学 形态 ， 可 见 典 
型 的 由 上 皮 样 细胞 、 浆 细胞 、 淋 巴 细 
胞 浸润 等 构成 的 结核 结 节 ， 薄 见 有 典 
型 的 多 核 巨 细胞 ( 郎 军 氏 细胞 )， 伴 有 
小 灶 性 干酪 性 坏死 。 有 时 以 坏死 为 主 
的 病变 则 可 能 见 到 非常 典型 的 结核 结 
节 形 态 ， 必 须 反复 检查 。 病 灶 周 围 脑 
组 织 常 有 星 形 细胞 的 增生 和 原 浆 变性 ， 
小 胶 质 细胞 和 毛细 血管 有 不 同 程度 反 
应 性 增生 。 

【临床 表现 】 

脑 结核 瘤 可 分 为 全 身 型 及 限 局 型 
两 类 。 

一 、 全 身 型 

除 脑 结核 痛 以 外 ， 周 身 尚 伴 有 其 
它 活动 性 结核 灶 。 此 种 病例 文献 报告 约 占 30%; 本 组 32 例 中 5 例 有 结核 接触 史 (15.6%)， 
另 有 8 例 自身 患 有 结核 ,其 中 包括 5 例 活动 性 肺结核 ， 其 余 3 例 肺 部 有 陈旧 性 结核 病灶 。 
本 组 32 例 中 有 结核 接触 史 或 自身 患 有 结核 病 者 13 例 ， 占 40.6%。 

二 、 限 局 型 

周身 其 他 器 官 无 活动 性 结核 病灶 ， 脑 部 症状 为 颇 内 压 增高 及 限 局 性 神经 系统 体征 ， 
此 种 病例 与 颅 内 肿瘤 不 易 鉴 别 。 本 组 此 类 病人 19 例 (59.4%)。 

一 般 颅 内 结核 瘤 发 病 缓慢 ， 病 程 自 2 个 月 ~ 2 年 ， 平 均 病 程 为 7 个 月 左右 。 

我 院 32 例 统计 病程 为 1 ~84 个 月 ， 平 均 9.3 个 月 。 发 病 前 有 结核 性 脑膜 炎 史 者 6 例 
(18.8% )。 

本 组 所 有 病人 病程 中 均 有 头痛 表现 ， 其 中 75% 以 头痛 呕吐 为 首发 症状 。 有 典型 颅 压 
增高 表现 者 31 例 (96.9%), 症状 体征 分 布 如 表 14- 1 。 

除 头痛 哎 吐 外 ， 以 辣 痛 为 首发 症状 者 6 例 ， 其 中 大 发 作 2 例 ， 局 灶 性 发 作 4 例 ， 以 
肢体 力 弱 和 中 枢 性 面 竣 为 首发 症状 者 各 1 例 。 

Dastur (1 总 结 婴 幼儿 脑 结核 瘤 的 症状 特点 : 先 有 数 周 发 热 ， 婴儿 表现 为 头 围 迅 束 
增 大 ， 有 抽 搞 ， 即 使 病灶 在 小 脑 亦 可 发 生 ， 多 数 可 能 是 因 半 球 有 小 结核 病灶 ， 部 分 病人 
有 其 他 部 位 结核 病史 或 结核 接触 史 ， 血 沉 加 快 等 。 

瘾 痫 发 作 多 提示 病灶 在 幕 上 ， 但 亦 不 能 排除 小 脑病 灶 的 可 能 性 。 多 为 局 灶 性 着 痛 ， 
为 病灶 在 中 央 区 附近 时 最 多 见 ， DAC JURE RE BUS HORE E 

除 此 以 外 , 少数 病 儿 可 有 头皮 脓肿 或 有 塞 道 形成 。 Krause 早 年 描述 过 2 例 前 额 病灶 有 额 
部 头皮 下 寒 性 参 肿 的 病例 (1，。M ulherji vt, 还 报道 1 PBT I AB Ss BR A N 
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图 14- 2 女 5 岁 ， MR 


表 14-1 儿童 肪 结核 瘤 临床 表现 (32 例 》 











症状 例 数 % * dg 例 数 % 
头痛 32 100 视 乳 头 水 肿 或 萎缩 28 87.5 
wo 23 71.9 Ree 16 50.0 
视力 减退 或 失明 19 59.4 头 围 增 大 9 28.1 
pk 14 43.8 双 侧 外 展 神经 麻痹 8 25.0 
HERB 13 40.6 胶体 活动 障碍 9 28.1 
Xm 17 53.1 
ae 6 18.8 
强迫 头 位 4 12.5 
me 1 3.1 
sb IS JU ER A R Hs RE EE IS DUT 3E HEH), EAD ML HEAR & 
病灶 位 置 密切 相关 。 
【辅助 检查 】 


一 、 血 沉 

有 颅 内 结核 痢 者 血沉 多 数 加 快 。 本 组 11 例 入 院 后 查 过 血沉 ， 增 快 者 9 例 (81.8%)， 
正常 者 2 例 。 当 然 血 沉 增 快 是 非特 异性 的 。 

二 、 胸 透 或 胸 片 

胸部 摄 片 或 胸 透 主 要 目的 在 于 了 解 是 否 有 周身 结核 病灶 ， 若 有 肺结核 存在 ， 要 判断 
其 是 活动 性 的 还 是 陈旧 性 的 ， 这 对 选择 治疗 方案 有 重要 价值 。 本 组 作 此 检查 32 例 ， 其 中 
有 活动 性 肺结核 者 5 例 ， 有 陈旧 性 结核 灶 者 3 例 ， 其 余 肺 部 未 见 明显 异常 。 故 肺 部 检查 
正常 并 不 能 排除 本 病 。 

三 、 超 声波 及 脑 电 图 

对 幕 上 病变 诊断 有 一 定 帮 助 。 超 声波 可 定 侧 ， 本 组 5 例 作 超声 波 检查 4 例 因 有 中 线 
波 移 位 而 作 颈 动脉 造影 。 脑 电 图 可 以 定位 ， 4 例 做 此 项 检查 者 3 例 在 大 脑 半球 有 限 局 性 
病灶 波 ， 1 例 广泛 中 度 异 常 及 枕 下 导 联 有 慢 波 ， 造 影 结果 证 实 此 例 为 小 脑 结核 净 。 

四 、 颅 骨 X 线 平 片 

多 数 儿 童 鼎 内 结核 瘤 鼎 片 表现 有 颅 内 压 增高 ， 常 见 的 是 颅 颖 分离， 少数 伴 有 脑 回 压 
迹 增加 。 另 外 少数 病人 可 见 有 病理 钙化 班 ， 一 般 发 生 率 2 ~ 6 %， 一 组 89 例 颅 内 结核 痛 
的 统计 为 2 例 (2.290 有 钙化 (1，， 尽 管 其 特异 性 不 高 ， 亦 可 做 为 诊断 时 参考 的 依据 。 
本 组 有 颅骨 XX 线 平 片 者 21 例 ， 表 现 颅 压 增高 征 者 17 例 (81%)， 基 本 正常 者 4 例 (19.0%)。 
其 中 1 例 大 脑 半球 额 叶 深部 病灶 有 病理 钙化 4.8% )。 

五 、 颈 动脉 造影 

用 于 幕 上 结核 瘤 ， 表 现 为 缺乏 血管 的 肿 物 。 除 病灶 周围 有 明显 水 肿 外 ， 脑 结核 瘤 病 
人 血管 造影 所 显示 的 血管 移 位 程度 多 较 轻 ， 与 病灶 大 小 常 不 成 正比 。 本 组 此 项 检查 者 7 
例 ， 其 中 5 例 病变 在 大 脑 半球 ，2 例 病变 在 基底 节 及 视 丘 。 后 2 例 为 进一步 证 实 病变 部 
位 又 做 了 脑室 造影 来 确切 定位 。 

六 、 脑 室 液 改变 及 脑室 造影 
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BRIS BEA Je PRIUS ZEN SL AE RCM SERIE RUSO GE. RNR ETE 
气 前 采集 的 。 

脑室 穿刺 压力 皆 增 高 ， 本 组 16 例 作 脑室 液化 验 者 中 细胞 数 正常 者 15 例 ， 仅 1 例 白 细 
胞 稍 高 。 脑 室 液 蛋 白 定量 正常 范围 者 6 例 (37.5%)， 和 蛋白 定量 增高 者 10 例 〈62.5)， 以 
46mg% 一 200mg%% 之 间 ， 其 中 多 数 (8 BID 在 50mg% 左 右 。 

脑室 造影 的 19 例 中 17 例 用 过 滤 空 气 ， 2 例 采 用 碳水 ， 均 能 做 出 定位 诊断 。 

本 组 1 例 ， 女 孩 ，5 岁 ， 脑 室 碳水 造影 后 8 小 时 突然 香 迷 及 去 脑 强 直 发 作 ， 经 大 力 
抢救 〈 包 括 脑室 穿刺 等 ) 无 效 死亡 ， 经 尸检 证 实 为 视 丘 及 基底 节 部 巨大 结核 瘤 ， 有 明显 
脑 水 肿 。 考 虑 造影 时 颅 压 的 波动 及 碘 水 的 刺激 发 生 急性 脑 水 肿 及 脑 辣 ， 导 致 脑 干 功 能 误 


WHT. 

oF 

常 不 能 与 其 它 肿瘤 相 区 别 , 其 CT 表现 与 病灶 的 进展 及 时 间 有 关 。 陈 旧 的 结核 瘤 多 有 
钙化 (1 ~13%)。 活 动 期 的 病灶 ， 在 CT 平 扫 时 累及 范围 不 清 ， 密 度 可 稍 高 或 等 密度 ， 


周围 正常 结构 常 有 受 压 移 位 ， 打 药 增强 后 常见 的 类 型 有 二 ， 即 环形 增强 和 常见 的 均一 及 
边界 清楚 的 结 节 样 增强 (图 14- 3 )。CT 的 表现 与 病史 对 照 ， 病 初 可 有 脑 组 织 内 多 发 的 小 
结 节 ， 而 后 形成 几 个 或 一 个 大 的 不 规则 病灶 ， 水 肿 虽 可 见 ， 但 多 不 如 肿瘤 周围 的 水 肿 明 
显 (图 14- 4 )。 脑 外 结核 瘤 附着 在 脑膜 上 ， 可 被 误 认 为 脑膜 瘤 ， 而 罕见 的 脑 内 结核 性 有 
痛 ， 注 药 后 也 可 因 囊 壁 或 周围 胶 质 组 织 的 增强 ， 有 类 似 多 形 胶 质 母 细胞 瘤 的 环形 增强 的 
表现 。 颅 内 结核 疾 的 定性 诊断 : 有 了 两 点 是 需要 强调 的 ， 第 一 有 结核 史 ， 第 二 常 有 结核 性 
脑膜 炎 伴 随 结 核 净 ， 结 核 性 脑膜 炎 ， 增 强 扫描 时 常 有 脑膜 密度 增强 。 

八 、 MRI 

结核 瘤 在 定性 诊断 上 MRI 信 号 改变 无 法 与 
胶 质 瘤 相 区 别 ， 但 结核 瘤 水肿 相 对 较 轻 。 

【诊断 】 

颅 内 结核 瘤 在 术 前 不 易 与 颅 内 真性 肿瘤 鉴 
别 ， 当 儿童 有 颅 内 压 增 高 及 限 局 性 大 脑 或 小 脑 
损害 征 ， 在 下 述 情况 时 首先 要 想到 颅 内 结核 瘤 
的 可 能 性 ， 四 有 结核 病史 (尤其 是 结核 性 脑膜 
KE) 回 肺 部 或 其 他 部 位 有 活动 性 结核 灶 ， 
@@ 有 低热 、 消 瘦 及 血沉 增 快 者 ，@@ 结 核 菌 素 试 
验 强 阳性 者 。 

【治疗 及 预后 】 

术 前 诊断 为 脑 结核 瘤 而 颅 内 压 增高 不 严重 
者 或 有 活动 性 结核 病灶 者 ， 应 先进 行 1 一 2 周 抗 
结核 药物 治疗 及 支持 疗法 ， 然 后 再 进行 手术 ， 
这 样 对 减少 手术 中 结核 菌 的 扩散 及 防止 术 后 结 
图 14 -3 BIF, KERRE 核 性 脑膜 炎 的 发 生 有 很 大 帮助 。 但 病人 来 诊 时 
结核 瘤 CT 增强 扫描 ， 病 灶 旺 结 节 多 数 已 有 明显 颅 内 压 增 高 ， 故 术 前 不 能 完全 充 

样 ， 可 见 明 显 灶 周 水 肿 分 抗 结核 治疗 而 需 及 时 作 开 颅 手术 。 此 外 ， 仅 
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有 1/3 的 病人 术 前 考虑 到 是 结核 瘤 ,而 多 数 病 
例 术 前 当 作 一 般 颅 内 肿瘤 处 理 ， 术 中 才 发 现 是 
结核 瘤 ， 故 术 后 充分 抗 结核 药物 治疗 是 十 分 重 
要 的 。 

脑 结核 瘤 多 数 与 硬 脑膜 无 粘连 ， 血 运 也 不 
丰富 , 故 应 力争 手术 时 作 完整 全 切除 ,尽量 防止 
结核 瘤 的 破 溃 ， 尤 其 注意 防止 破 入 脑室 而 引起 
脑室 炎 。 病 变 切除 后 脑 组 织 的 残 腔 应 用 链 霉 素 
或 卡 那 霉 素 溶液 冲洗 。 早 年 脑 结核 瘤 的 手术 死 
亡 率 相当 高 , 甚至 高 达 34%(10, 其 中 相当 一 部 分 
病人 死 于 术 后 结核 性 脑膜 炎 ， 这 与 手术 所 致 干 
酪 坏死 物质 脱落 有 关 。 因 而 强调 手术 尽量 完整 
切除 。 统 计 分 析 证 明 全 切 病灶 的 术 后 结核 性 脑 
膜 炎 发 生 率 明 显 低 于 有 残存 病灶 者 , Dastur > 
认为 当 结核 瘤 与 硬 脑膜 紧密 粘连 时 ， 最 好 行 减 





图 14- 4 女 7 岁 ， 左 小 脑 半球 结 压 术 而 尽量 不 行 部 分 切除 ， 以 防 结核 灶 在 颅 内 
核 瘤 CT 增强 扫描 ， 两 个 高 密度 病 扩散 。 
灶 ， 周 围 可 见 水 肿 区 本 组 病例 行 开 颅 手术 治疗 者 30 例 ， 1 例 千 


影 后 死亡 作 了 尸检 。1 Ot eR ET ILS i, 家 属 未 同意 行 开 颅 手术 ， 
有 1 例 结核 瘤 在 是 部 充满 枕 大 池 ， 与 延髓 粘连 紧 ， 肿 物 硬 韧 ， 只 作 活 检 后 病人 呼吸 不 好 
而 未 继续 切除 ， 作 杭 肌 下 减 压 术 ， 2 例 与 硬 脑膜 粘连 与 脑 组 织 分 界 不 清 ， 只 作 到 部 分 切 
除 。 手 术 的 31 例 中 作 到 结核 瘤 全 切除 者 27 例 (37.120. RIS 1 月 内 死亡 3 例 ,手术 死亡 
率 为 9.7%。 此 3 例 手术 死亡 的 情况 如 下 ， 1 例 肿 物 与 延髓 粘连 ， 只 作 了 活检 , 术 后 颅 内 
压 仍 高 。 经 脐 用 体 切 开 和 脉络 从 烧灼 仍 无 效 ， 手 术 后 10 余 天 死亡 ; 第 2 例 为 3 岁 之 小 脑 
半球 结核 瘤 ， 手 术 尚 顺利 ， 拔 气管 插 管 后 因 喉头 水 肿 而 出 现 室 息 ， 在 气管 切 开 过 程 中 心 
跳 呼 吸 停止 ,第 3 例 因 小 脑 结核 瘤 术 后 血肿 死亡 。 此 3 例 皆 为 60 年 代 的 病例 。 

术 后 常规 抗 结核 治疗 。 我 们 常用 的 药物 是 雷 米 封 ( 异 烟 腊 ), 每 日 口服 20~ 30mg /kg , 
最 大 量 不 能 超过 每 日 600mg， 分 3 ~ 4 次 服用 ， 一 般 至 少 治疗 1 年 ， 半 年 后 逐渐 减 为 每 
日 10~15mg/kg。 链 霉 素 一 般 每 日 用 20~30mg/kg， 作 1 次 或 2 次 肌肉 注射 ， 最 大 量 每 
日 不 超过 0.75 8 ， 未 发 生 脑膜 炎 者 链 霉 素 至 少 应 用 1 个 月 ， 已 有 结核 性 脑膜 炎 者 疗程 可 
3 ~ 4 月。 通常 以 上 两 个 药物 合并 应 用 ， 如 对 链 霉 素 过 敏 或 耐 药 的 病人 改 用 卡 那 短 素 ， 
剂量 为 每 日 15~25mg/kg， 肌 注 或 静 点 ， 治疗 时 间 可 较 链 每 素 稍 短 些 ， 用 药 过 程 中 注意 
第 八 颅 神经 及 肾脏 损害 。 

术 后 严重 脑 水 肿 或 脑膜 炎 不 能 控制 者 ， 可 辅 以 激素 ， 一 般 用 氢化 考 的 松 25~~ 
100m8/d 或 地 塞 米松 5 — 15mg/d ， 静 肪 点滴， 疗程 7 ~ 10 天 ， 以 后 可 每 日 口服 强 的 
松 1 ~1.5mg/kg, BRM, 4 ~ 6 周 停 药 。 

本 组 住院 治疗 期 间 死 亡 共 5 例 : 除 手术 死亡 者 外 另 2 例 因 结核 净 较 大 ， 切 除 过 程 中 
发 生 破 溃 ， 术 后 结核 性 脑膜 炎 ， 经 抗 结核 治疗 未 能 控制 术 后 2 月 左右 死亡 ， 故 本 组 总 
的 死亡 率 达 16.1%。 
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本 组 生存 者 中 随 诊 到 18 例 ， 术 后 半年 ~ 14g 4 gl, 2~ 4 年 者 5 例 ，5 ~ 9 年 者 9 
除 工 例 仍 失明 外 ， 其 余 17 例 此 能 正常 生活 ， 故 脑 结核 瘤 能 全 切除 及 术 后 充分 抗 结核 


治疗 ， 远 期 效果 较 好 ， 很 少 有 复发 者 。 


(FRR BHO 
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第 十 五 章 AL PERE NUR HERE RI 


【概述 】 

JU it A PS Be PERE RPE (epidermoid & dermoid) 是 胚胎 残余 组 织 形成 
的 肿瘤 ， 也 是 颅 内 比较 少见 的 良性 肿瘤 之 一 。 我 院 1955 ~ 1989 年 共 收 治 经 病理 证 实 的 串 
此 类 肿瘤 的 儿童 21 例 。 

一 、 患 病 率 

颅 内 上 皮 样 哥 肿 和 皮 样 囊肿 全 年 龄 组 的 发 病 统计 一 般 认 为 占 全 部 颅 内 肿瘤 的 0.3 ~ 
2.4% 3。 本 组 占 同期 2000 例 儿童 颅 内 肿瘤 的 1.05%。 国 内 报告 颅 内 上 皮 样 训 肿 发 病 占 
Mii HIE. 9— 2.69609 9. !0， 国 外 报告 为 0.3~1.8%(5 8 7 D, AE p BEERE h AA 
肉 报告 为 0.1~0.2%%， 和 0.28%'，”， 国 外 报告 为 0.1~0.7%'“。 本 组 颅 内 上 皮 样 可 
肿 及 皮 样 囊肿 发 病 分 别 占 全 部 儿童 颇 内 肿瘤 的 0.6% 和 0.45%。 


二 、 年 龄 与 性 别 
颅 内 上 皮 样 可 肿 及 皮 样 囊 肿 可 发 生 在 任何 年 龄 ， 多 数 发 生 在 40 岁 以 前 。 文 献 中 上 皮 
样 囊 肿 多 发 生 在 20 一 40 岁 间 ， 皮 样 村 肿 发 病 年 龄 则 平均 早 10 年 (9 ! 0。 本 组 年 龄 最 小 


的 1 岁 ， 最 大 者 15 岁 ， 平均 年 龄 11.2 岁 ， 皮 样 可 肿 发 病 年 龄 较 平均 年 龄 低 。 文 献 中 男女 
性 别 无 大 差异 或 男性 稍 多 ， 本 组 男 14 例 ， 女 7 例 。 

三 、 部 位 

此 类 肿瘤 是 由 外 胚层 皮肤 异 位 细胞 发 展 而 成 ， 常 发 生 在 中 线 旁 脑 底 诸 池内 ， 也 可 发 
生 在 颅 底 硬 脑 膜 外 ， 大 脑 半 球 和 小 脑 等 处 。 根 据 国内 大 宗 材料 22? 统 计 ，55%% 的 肿瘤 位 
于 桥 脑 小 脑 角 处 ， 其 次 是 蝶 鞍 及 其 两 侧 中 颅 凹 底 ， 颅 骨 板 障 内 及 大 脑 纵 裂 , I K 
前 后 ,大 脑 外 侧 裂 , 侧 脑室 , 第 三 脑室 ,第 四 脑室 以 及 小 脑 中 线 等 部 位 。 莫 下 多 于 幕 上 , 国内 








李 书 成 等 报告 攻 上 发 生 率 为 34%， 表 15-1 LERAE RN RE 

幕 下 发 生 率 为 66 O, #4 HE10 ARIER R EA 

Bl. WFA ( 表 15- 1 )。 7. ENE  RWHWM 
【病理 】 部 位 ( 例 ) (n 
LBP EP AN Be RTE PA nm 3 D 

表现 已 在 松 果 体 区 肿瘤 中 有 所 详 述 ，。 三 室 后 部 (包括 第 三 脑室 内 ) 1 2 

RAR EE KBR 5 M 
【临床 表现 】 ec . 1 
由 于 此 类 肿瘤 生长 缓慢 ， 一 般 ve i o 

病程 较 长 ， 虽 然 肿瘤 可 生长 很 大 ， Aguas 1 2 

甚至 侵 及 一 个 以 上 脑 叶 ， 其 临床 症 mune o 1 

状 仍 可 很 轻微 ， 以 下 将 两 种 病 的 临 。 后 颅 四 硬 膜 内 外 o 2 

床 表现 分 别 叙述 。 小 脑 半球 0 1 
一 、 上 皮 样 囊肿 共计 d 
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珍珠 瘤 ， 较 皮 样 事 肿 多 见 ， 临 床 表现 因 生 长 部 位 不 同 而 异 。 

一) 位 于 桥 脑 小 脑 角 ”主要 表现 为 阵 发 性 患 侧 三 叉 神经 痛 、 面 肌 抽 搞 、 耳 鸣 . 听 力 
下 降 、 角 膜 反射 迟钝 、 走 路 不 稳 、 吞 咽 发 哈 及 头痛 、 呕 吐 、 视 乳头 水 肿 等 颅 内 压 增高 症 
状 。 临 床上 按 其 主要 症状 又 分 二 型 : 

1. 单纯 三 叉 神经 痛 型 ， 多 见于 青 壮年 , 儿童 极 少见 ， 本 组 仅 1 例 ， 占 此 部 位 肿瘤 的 
1 /4 ， 较 国内 鲍 秀 峰 O 等 报告 的 56.9% 低 (此 组 为 全 年 龄 组 统计 )。 

2， 桥 脑 小 脑 角 肿 瘤 型 ; 本 组 4 例 , 较 鲍 秀 峰 OD 等 所 报告 之 发 生 率 (29.6%) 明显 多 
见 ， 故 我 们 认为 儿童 桥 脑 小 脑 角 上 皮 样 压 肿 以 肿瘤 型 为 主 。 

(CL) 位 于 鞍 部 ”主要 表现 为 视力 减退 ， 可 有 双 杜 侧 偏 盲 ， 视 神经 原 发 性 萎缩 , RD 
有 内 分 泌 改 变 ， 下 丘脑 -垂体 功能 也 多 无 影响 。Tytus Go 指出 ， 病 程 长 有 视 交叉 受 压 
症状 群 和 缺乏 内 分 小 症状 是 鞍 部 上 皮 样本 肿 的 特征 。Olivecrona 0» 也 提出 缓慢 进行 的 
原 发 性 视神经 鞭 缩 及 双 杜 偏 言 、 蝶 鞍 正 常 而 视神经 孔 扩 大 、 视 交叉 沟 有 局 限 骨 质 破坏 、 
垂体 功能 正常 是 鞍 区 上 皮 样 囊肿 的 诊断 依据 。 但 本 组 3 例 中 1 例 14 岁 男孩 临床 上 表现 为 
多 人 饮 多 尿 、 发 育 迟 缓 等 垂体 - 视 丘 下 部 症状 , ARTA, BRB, KESAH KR 
2 例 病程 分 别 为 ! 年 和 1 年 零 5 个 月 ， 双 眼 视力 下 降 、 一 眼 失明 ， 故 在 儿童 出 现 某 些 内 
分 泌 功 能 障碍 和 虹 鞍 骨 质 改变 且 病 程 不 太 长 时 ， 并 不 能 完全 排除 此 类 肿瘤 的 可 能 。 

Cm) 位 于 三 脑室 后 部 ”表现 为 头痛 、 哎 吐 、 视 乳头 水 肿 等 颅 内 压 增高 症状 及 眼球 上 
视 运动 障碍 、 瞳 和 孔 对 光 反 应 消失 、 调 节 反射 存在 等 Parinaud 氏 综合 征 ， 本 组 有 1 例 。 

(四 ) 位 于 大 脑 半球 ”多 位 于 大 脑 纵 改 、 外 侧 型 、 半 球 表面 ， 临 床 表现 视 其 部 位 不 同 
而 异 ， 主 要 表现 为 痢 病 、 偏 竣 、 和 精神 异常 及 颅 内 压 增高 等 症状 ，Tytus (10 报告 的 全 年 龄 
组 143 例 大 脑 半球 此 类 病变 中 41% 有 六 病 发 作 ,有 视 乳 头 水 肿 者 占 50%。 本 组 3 例 ，1 例 
ALF A ABA BL, 2 例 位 于 额 酉 叶 脑 内 。 此 3 例 仅 表现 为 颅 压 增高 而 无 癫狂 发作 表 现 。 

(五 ) 位 于 小 脑 ”本 组 1 例 ,位 于 小 脑 蝇 部 ， 主 要 表现 为 颅 压 增高 症状 及 秽 干 性 共 济 
失调 ， 行 走 不 稳 。 

OA) 位 于 颅 中 凹 及 侧 脑 室 “本 组 无 此 种 病例 ， 儿 童 此 型 十 分 少见 。 

位 于 颅 中 凹 者 主要 表现 为 患 侧 咀 嚼 肌 、 杜 肌 无 力 鞭 缩 ， 伴 三 叉 神 经 感觉 障碍 ， 可 有 
部 分 性 眼 运 动 神经 麻 癣 。 位 于 侧 脑 室 ， 常 单 表现 为 颅 内 压 增高 及 轻微 锥 体 束 征 或 感 党 
障碍 ao, 

当 上 皮 样 囊肿 继 发 感染 或 内 容 物 外 漏 于 蛛网 膜 下 腔 时 可 有 脑膜 炎 发 作 ， 本 组 有 发 执 
史 者 2 例 ， 术 中 证 实 合并 有 脑 脓肿 存在 。 

二 、 皮 样 囊肿 

颅 内 皮 样 守 肿 好 发 于 中 线 部 位 硬 膜 外 、 硬 膜 下 或 脑 内 ， 病变 表面 皮肤 上 常 有 异常 毛 
发 、 色 素 沉 着 。 呈 条 索 状 寨 道 ， 局 部 颅骨 往往 有 缺损 ， 通 过 颅骨 上 的 缺损 ， 条 索 状 罕 
道 与 赛 肿 相通 (图 15- 1 A )。 于 肿 可 终止 于 硬 膜 外 、 硬 膜 下 或 脑 内 。 该 皮毛 罕 发 炎 时 可 导 
致 闫 内 感染 ， 甚 至 形成 脑 胀 肿 。 本 组 有 3 例 合 并 脑 脓肿 ， 临 床 表现 以 颅 内 压 增 高 为 多 见 ， 
部 分 病人 有 反复 发 作 的 脑膜 炎 史 ， 位 于 颅 后 凹 时 可 有 眼球 震 额 、 共 济 运动 失调 等 小 脑 损 
害 症状 。 皮 样 可 肿 约 2 / 3 位 于 幕 下 ， 有 时 也 可 合并 其 它 先天 性 畸形 GRAJE, KEH 
位 等 ), 本 组 9 例 中 6 BIG REF, S Tytus 00 所 报告 的 材料 符合 ( 见 表 15- 2 , 表 15-3)。 

【辅助 检查 】 
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一 、 颅 骨 X 线 平 片 : 

当 有 颅 压 增高 时 ， 颅 骨 平 片上 可 
显示 颅 压 增高 征象 ， 桥 小 脑 角 上 皮 样 
礁 肿 偶 可 见 岩 骨 尖 骨 质 吸收 ， 内 听 道 
SHEAR, WE RAR E RE 
鞍 大 小 多 正常 ， 一 侧 前 床 突 、 视 神经 
ARE LWA AA RR, FA 
PEAT POL. ARA AR 
或 有 边缘 清晰 的 骨 质 缺 损 。 本 组 13 例 
行 颅骨 X 线 平 片 检查 ， 其 中 4 例 有 颅 
压 增高 改变 ，1 PURE DK be pe REE 
ARRIA, A 6 例 局 部 颅骨 有 缺损 。 
2 例 肿瘤 旺旺 铃 形 分 布 在 硬 膜 内 外 ， 
2 例 位 于 硬 膜 外 ， 2 例 位 于 脑 内 。 

=. BRE 

一 般 有 颅 压 增高 者 腰 穿 压力 增高 ， 
而 脑 脊 液 细胞 数 及 蛋白 含量 大 都 正常 。 
本 组 作 腰椎 穿刺 检查 者 8 例 ， 其 中 有 
颅 压 增高 者 占 半数 ( 4 例 )， 合 并 感染 
者 脑 峭 液 细 胞 数 增多 〈 本 组 3 例 ， 蛋 
白 含 量 也 增高 者 2 例 )。 在 细胞 数 增高 
的 3 例 患 儿 中 均 合 并 颅 内 脓肿 ， 病 程 
中 有 发 热 史 。 

三 、 脑 血管 造影 

对 于 幕 上 肿瘤 位 于 鞍 区 、 大 脑 半 
球 或 鼎 中 四 等 处 ， 脑 血管 造影 表现 相 
应 的 血管 移 位 , 呈 占 位 表现 (本 组 3 例 )。 

四 、 脑 室 造影 


表 15-2 LERALRER RR 
皮 样 囊肿 的 临床 症状 《21 例 ) 
RE aog) 幕 下 (11 例 ) 
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表 15- 3 JLE LKR HK 
皮 样 囊肿 临床 体征 (21 例 ) 
ECOG) EFIR) 
例 数 % 例 数 % 





体 征 





共 济 障碍 
皮毛 赛 或 局 部 肿 物 
一 侧面 麻木 

上 视 不 能 
视神经 原 发 萎缩 
发 育 迟 组 

锥 体 束 征 


-Noo 
e 





由 于 此 类 肿瘤 大 部 分 位 于 幕 下 ， 部 分 又 位 于 脑室 系统 内 ， 且 影像 有 特殊 改变 ， 除 了 
定位 ， 少 数 也 可 做 出 定性 诊断 。 主 要 表现 为 梗阻 性 脑 积 水 , 侧 脑室 或 第 三 脑室 内 可 见 不 
规则 的 深浅 程度 不 一 的 虫 蚀 样 影像 或 脑室 内 有 充盈 缺损 (图 15- 1 B，15- 2 )。 
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BO ALL BORER, JLRS RAPE. EREREROM e LR ER AE RAE CU, 
DS ON AT AA RS FAAS He ECP 1S- 3), i EFERERP OU REOS LA I ES be 
PERR SD Bi es EE e, 其 病理 基础 是 角 化 上 皮 ( 图 15-5 、15- 4 )。 春 肿 一 般 位 于 脑 外 ， 
S HMOBSUER, AMA KS GI, JERUTAUEIS, MRE, FEHER W 
JE IRAE SIU HERE Ms ERE LT IS CT OG EAR E EM SERI ILI, HE 
脑室 内 可 见 脂 肪 液 面 或 油 滴 为 赛 种 破 溃 所 致 。 


六 、MRI 
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图 15-1 33, = A Be 


CA) BBE'PRKRGIG (B) WX Conrayi BML, Pit TA — MEUS, EERI, SH Em TE 


LERHOEMEMRIUSRREAUXT, XT, RATE 84 以 上 时 才 表 现 为 长 T,。 肿 
瘤 不 仅 在 MRI 信号 上 有 其 特点 ， 就 其 解剖 关系 而 言 ， 典 型 脑 外 肿瘤 〈 图 15- 6 )， 沿 脑 池 
延伸 的 特点 也 有 助 于 诊断 。 当然， 因 有 不 同 结构 的 脂肪 ， 其 信号 强度 多 不 均匀 ， 可 表现 
不 一 。 





图 15- 2 


女 8 岁 ， 第 四 脑室 皮 样 要 肿 ， 脑 室 Conray 造 影 显 
示 导 水 管 及 第 四 脑室 扩张 旦 喇叭 口 状 
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W15-3 男 4 岁 ， 第 四 脑室 内 上 图 15-4 Blox, WH Aa 
BME CT i, WESCE BRRR CT 扫描 NH EH 
度 ， 境 界 清楚 密度 ， 可 见 散 在 钙化 班 块 





图 15- 5 女 15 岁 ， 第 三 脑室 后 部 图 15-6 $143}, PHARE RM 
RRM CTAR, MAL MER MRIRARLT IR, Bei de 
MEY RHE A Ti 信号, 向 椎 管内 , REI RE h, 


延 颈 交界 处 受 讨 向 后 成 角 移 位 
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【诊断 及 鉴别 诊断 】 

当头 颅 中 线 特别 是 枕 颈 部 皮肤 上 有 皮毛 罕 ， 局 部 有 骨 缺 损 , 又 有 颅 内 于 增高 或 神经 
系统 体征 ， 或 头 部 存 有 皮毛 罕 伴 反复 发 作 脑膜 炎 史 时 ， 诊 断 此 病 并 不 困难 。 此 类 肿瘤 壳 
与 较 区 垂体 腺 瘤 、 颅 咽 管 瘤 及 听 神 经 瘤 等 病 鉴 别 。 对 于 年 轻 患 者 ， 病 程 长 的 三 叉 神经 痛 
或 有 桥 小 脑 角 综 合 征 ， 但 听力 及 前 庭 功能 损害 轻微 、 脑 脊 液 蛋 白 量 正常 、 内 听 道 骨 质 无 
改变 者 应 考虑 上 皮 样 训 肿 存在 的 可 能 。 对 于 病史 长 ， 临 床上 有 视神经 原 发 萎缩 、 双 显 偏 
讶 等 视 交叉 压迫 症状 ， 但 垂体 功能 正常 ， 蝶 鞍 大 小 正常 ， 也 应 怀疑 本 病 存在 的 可 能 。 头 
颅 CT 对 于 此 类 肿瘤 的 定位 定性 有 十 分 重要 的 意义 。 平 扫 显示 肿瘤 边界 清楚 , 形态 不 规则 
的 低 密 度 区 ， 注 射 对 比 剂 后 无 明显 增强 改变 "1，!3 但 少数 病例 显示 高 密度 影像 :3 本 
组 2 例 来 院 曾 被 误诊 为 化 肪 性 脑膜 炎 。 

【治疗 与 预后 】 

颅 内 上 皮 样 宫 肿 及 皮 样 可 肿 为 良性 ， 生 长 缓慢 的 肿瘤 ， 手 术 切 除 并 非 困难 ， 但 作 到 
切除 十 分 彻底 也 不 太 容易 ， 主 要 是 此 肿瘤 常常 春 壁 剥 不 干净 。 手 术 原则 应 尽 可 能 做 到 肿 
瘤 全 切除 。 但 如 肿瘤 圳 壁 与 脑 干 、 颅 神经 或 大 血管 等 重要 结构 粘连 紧密 ， 全 部 彻底 地 切 
除 囊 壁 比较 困难 ， 不 应 勉强 ， 以 免 造 成 不 必要 的 残废 及 死亡 。 但 其 内 容 物 必 须 彻 底 切除 
干净 ， 术 中 应 避免 肿瘤 内 容 物 溢 入 蛛网 膜 下 腔 或 脑室 内 ， 同 时 应 用 生理 盐水 反复 冲洗 ， 
将 囊 内 残留 物 冲 洗 干 净 ， 减 少 或 避免 术 后 无 著 性 脑膜 炎 的 发 生 。 

此 类 肿瘤 预后 良好 ， 但 若 塞 壁 切 除 不 净 ， 肿 瘤 仍 可 复发 。 郑 立 高 等 1! 踊 告 手术 死 
亡 率 为 6.4%， 鲍 秀峰 等 (13) 报 告 桥 小 脑 角 上 皮 样 可 肿 手术 死亡 率 为 11.3%， 后 两 位 作者 
之 手术 死亡 原因 也 都 是 颅 内 无 菌 性 脑膜 炎 。 本 组 术 后 发 生 无 菌 性 脑膜 炎 者 4 例 ， 均 在 术 
后 1 ~ 2 周 内 出 现 ， 有 2 例 合并 脓肿 者 CSF 中 培养 出 金黄 色 苟 萄 球菌 和 甲 WRA, W 
减少 手术 后 无 菌 性 脑膜 炎 的 发 生 ， 手 术 中 应 尽量 彻底 切除 肿瘤 ， 术 后 应 用 抗生素 ， 多 次 
腰 穿 放 液 ， 绝 大 多 数 病人 可 痊愈 。 本 组 死亡 1 例 ， 为 第 四 脑室 皮 样 囊肿 ， 由 于 试图 彻底 
切除 囊 壁 ， 术 后 因 脑 干 损伤 死亡 。 因 此 对 此 类 肿瘤 手术 时 应 根据 肿瘤 生长 部 位 ， 侵 获 范 
围 和 与 周围 重 娶 结构 之 关系 决定 手术 切除 原则 。 本 组 近 全 切除 13 例 ， 大 部 切除 7 例 。 近 
全 切除 及 大 部 切除 占 95% 以 上 ， 其 中 1 例 位 于 桥 小 脑 角 者 因 有 三 叉 神 经 痛 ， 故 切除 肿 交 
同时 亦 将 三 叉 神 经 感觉 根 后 2/3 切 断 。 随 访 9 例 ， 半 年 至 10 年 不 等 , 除 ! 例 因 术 后 无 菌 性 
颅 内 炎症 于 手术 后 7 个 月 死亡 外 ， 其 余生 存 良好 。Toglia (5，1966 年 报告 1 PAP H 
样 赛 肿 术 后 恶变 。Nosaka 06 报告 1 例 原 发 鼎 内 上 皮 样 瘤 。 因 此 ， 对 术 后 短期 复发 , CT 
扫描 影像 增强 者 应 警惕 有 肿瘤 恶变 之 可 能 性 “7?， 

CFR RAD 
参考 文献 
. Banna M. Intracranial cholesteatoma, Clin Radiol, 1977; 28: 161 
- MEI. BAMRR epidermoid cyst 四 临床 考察 ， 脑 神经 外 科 1977; 5: 1335 
， RR: CTH 高 密度 的 颅 内 上 皮 样 村 种 2 例 报告 ”中 国 神经 精神 疾病 杂志 1983; 9 :180 
上海 华山 医院 等 。 实 用 神经 病 学 。 上 海 科学 技术 出 版 社 上 海 1978; 263-270 


+ Toglia Ju, et al. Epithelial tumors of the cranium, J Neurosurg. 1966; 23:384 
+ Guidetl B & FM Galiardi Epidermoid and dermoid cyst.Clinical evaluation and late su- 


o cm» ov 


rgical results, J Neurosurg. 1977; 47:12 


一 215 一 


. Rosario M, et al, Epidermoid tumors of the fourth ventricle, Neurosurg.]981; 9:9 


. Ulrich J . Intracranial epidermoid, A study on their distribution and spread,J Ne- 


urosurg. 1964; 21: 1051 


- 中国 人民 解放 军 总 医院 等 :实用 神经 外 科学 ”第 一 版 ”战士 出 版 社 北京 1976; 598—604 
。 史 玉泉 主编 ， 中 国医 学 科学 百科 全 书 ”神经 外 科 分 册 ”上海 科学 技术 出 版 社 上 海 1984,65~ 66 
， 郑 立交 等 ; AALARMP ARAM ”中 国 神经 精神 疾病 杂志 1984; 2: 91 

， 黄 立 清 主编 ， 神 经 肿瘤 病理 学 第 一 版 》 上 海 科 学 技术 出 版 社 1982; 265-267 

， 鲍 秀峰 等 ， 桥 脑 小 脑 角 上 皮 样 可 肿 〈 附 44 例 报告 ) 中 华 神经 外 科 杂 志 1989; 1: 10 


. Tytus DF, et al,Pearly tumors in relation to the central nervous system.J Neurol, 


Neurosurg, Psychi, 1956; 19: 241 


. Olivecrona H , Suprasellar cholesteatoma, Brain 1932; 55: 122 
. Nosaka Y, et al, A primary intracranial epidermoid carcinoma, J Neurosurg, 1979: 


50: 830 


-216— 


第 十 六 章 ”颅骨 原 发 性 肿瘤 


【概述 】 
颅骨 肿瘤 较 全 身 其 他 部 位 骨 肿 瘤 少见 ， 其 中 颅 盖 骨 肿瘤 较 颅 底 多 见 。 颅 盖 骨 为 膜 内 


成 骨 ， 约 于 胚胎 第 6 周 开始 发 生 ， 而 颅 底 骨 为 软骨 化 骨 ， 胚 胎 发 生 较 颅 盖 骨 为 晚 。 这 种 
胚胎 发 育 的 差异 与 不 同 颅骨 源 性 肿瘤 的 好 发 部 位 有 密切 关系 。 

一 、 原 发 颅骨 肿瘤 的 分 类 

原 发 颅骨 肿瘤 可 分 成 五 大 类 : 中肯 源 性 肿瘤 ， 包括 骨 瘤 ， 骨 和 母 细胞 瘤 和 上 骨肉 瘤 等 ; 
名 软骨 源 性 肿瘤 :如 软 肯 瘤 和 软骨 肉瘤 ，@@ 骨 内 血管 性 肿瘤 ， 血 管 瘤 ， 动 脉 瘤 样 骨 囊 肿 
均 包括 在 这 一 类 肿瘤 中 ;，@ 源 于 纤维 结缔 组 织 的 肿瘤 ;如 板 障 内 脑膜 瘤 ， 纤 维 肉 痛 等 ; 
OF: WARE, REREPAN RAS (13 22 25) 。 

=. BAR 

BUE AREY PREMO 24 6318 19 儿童 期 颅骨 肿瘤 更 为 少见 。 我 院 1955 ~ 1989 
年 共 收 治 经 病理 或 手术 证 实 的 儿童 原 发 颅骨 肿瘤 61 例 , 占 同期 全 年 龄 组 原 发 颅骨 肿瘤 251 
例 的 24.3%%。 可 分 成 颅骨 真性 肿瘤 和 类 肿瘤 两 大 类 〈 表 16- 1 )。 

表 16-1 儿童 颅骨 肿瘤 病理 性 质 及 部 位 〈61 例 ) 


枕骨 及 
病 理 型 
类 a ew 项 WE WHO www pe SRAM 合计 





Bi TH 3 3 1 7 
n (nm 1 1 2 
皮 样 及 表皮 样 豆 肿 4 2 2 2 1 4 15 
i nn 1 1 
M AE AL 1 1 2 
ALN P3 BAG 1 1 

1 


A HE TA 3 e 5 3 2 1 1 12 
Xen 1 2 3 
* it 18 9 7 12 2 1 9 3 61 


Wan 
( 此 纤维 结构 不 良 4 1 3 8 i 17 





三 、 临 床 特点 

儿童 原 发 颅骨 肿瘤 有 下 述 特点 ，QD 颅 骨 骨 彦 发 病 明 显 较 成 人 低 ，@ 加 类 肿瘤 发 病 较 成 
人 高 ，@ 颅 骨 血 管 交 及 恶性 肿瘤 〈 肉瘤 及 转移 癌 》 极 为 罕见，@ 儿 童 期 颅骨 肿瘤 以 颅 盖 
部 多 见 ， 尤 多 见于 额 及 额 眶 部 。 本 组 49/61 例 发 生 于 颅骨 容 罕 部 ， 占 80.3%， 其 中 31 例 
(50.8% ) 位 于 额 及 额 眶 部 。 

儿童 颅骨 良性 肿瘤 多 数 生长 缓慢 ， 病 程 较 长 ， 主 要 表现 为 局 部 肿胀 ， 但 皮肤 正常 ， 
颅骨 恶性 肿瘤 的 局 部 皮肤 色 渗 可 有 变化 ， 肿 块 表面 可 见 有 异常 血管 、 溃 疡 ， 触 诊 局 部 党 
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定 ， 恶 性 肿瘤 可 有 类 似 于 炎症 性 表现 ， 如 局 部 甚 致 周身 发 热 ， 局 部 红肿 。 部 份 颅骨 原 发 
肿瘤 可 有 血液 系统 检查 异常 ， 如 哮 酸 细胞 计数 、 血 沉 、 血 红 蛋 白 、 血 浆 蛋白 电泳 及 碱 性 
或 酸性 磷酸 酶 变化 等 。 血 清 钙 、 磷 变化 也 可 能 反映 了 病变 的 性 质 , 尿 钙 测 定 及 尿 本 - 周 氏 
蛋白 (bence jones protein) 检查 有 助 于 疾病 的 诊断 。 

四 、 辅 助 检查 

颅骨 X 线 平 片 检查 是 诊断 颅骨 肿瘤 的 重要 手段 ， 主 要 表现 为 骨 密 度 变化 及 骨 正常 结 
构 的 破坏 和 局 部 变形 ,同时 可 确定 病灶 的 位 置 和 数目 。CT 扫 描 对 部 份 颅骨 瘤 性 病灶 的 诊 
断 有 很 大 价值 。 对 某 些 肿瘤 如 板 障 型 脑膜 瘤 及 血管 瘤 ， 动 脉 造影 和 同位 素 扫描 也 有 相当 
的 价值 。 

五 、 治 疗 

对 儿童 原 发 性 颅骨 肿瘤 以 手术 治疗 为 首选 ， 切 除 病灶 是 最 佳 选择 ， 但 对 某 些 肿 痪 ， 
特别 是 颅 底 肿瘤 手术 全 切除 病灶 常常 难以 完成 。 术 后 放疗 是 目前 较为 公认 的 重要 辅助 治 
疗 手段 。 尽 管 已 见 有 手术 和 放疗 后 有 良性 肿瘤 向 恶性 转化 的 报告 ， 但 目前 仍 被 临床 视 为 
有 效 的 治疗 途径 。 基 于 颅骨 的 解剖 及 血 流动 力学 特点 ， 化 疗 目前 尚 无 临床 应 用 的 报告 。 

本 章 将 分 别 介绍 儿童 颅骨 肿瘤 及 类 肿瘤 的 临床 特点 及 治疗 

(am) 

PRA (osteoma) 是 颅骨 较为 常见 的 良性 肿瘤 。 

一 、 患 病 率 及 年 龄 性 别 分 布 

Eckel 曾 调查 了 15947 例 儿童 ， 发 现 74 例 (0.6%) ARMEES o JUREN E 
可 能 与 青春 期 和 儿童 期 副 鼻 窦 发 育 和 终止 过 程 有 关 。Arseni 7) 统 计 约 占 颅 内 肿瘤 的 
1.6%. AAA AEM 7 例 ， 占 全 部 61 例 儿童 颅骨 肿瘤 的 11.5%4。 

颅 肯 骨 瘤 发 病 年 龄 常 在 儿童 期 较 后 阶段 ， 多 8 ~ 15 岁 之 间 ， 并 以 男性 较为 多 见 Cor, 
本 组 患 儿 年 龄 最 小 5 岁 ， 最 大 15 岁 ， 平 均 11.4 岁 。 其 中 男性 5 例 ， 女 性 2 例 ， 男女 比例 
为 2.5:1 。 

二 、 部 位 

颅骨 崩 瘤 好 发 部 位 最 多 见于 额 罕 附 近 骨 组 织 ， 可 占 40% 以 上 ， 其 次 为 第 骨 On 
Bingas (5) 统计 约 占 20%， 其 他 部 位 均 少见 。 本 组 额 骨 、 普 肯 各 3 例 ， 1 例 位 于 枕骨。 

三 、 病 因 及 病理 特点 

Hallberg 6> 认为 颅骨 骨 瘤 的 起 源 有 三 种 可 能 : OHE Aft Re WR: 为 胚胎 发 育 异常 形成 的 : 
回 局 部 外 伤 ，Arseni c 发现 约 80% 的 颅骨 骨 瘤 病人 有 头颅 局 部 外 伤 史 ， 回 慢性 炎症 : 
也 有 人 认为 炎症 ， 特 别 是 慢性 炎症 在 骨 瘤 的 形成 过 程 中 起 重要 作用 。 LE EZ EISE 
HERA, WARRE 

背 瘤 病理 表现 是 一 种 骨 质 的 过 度 增生 “29 ， 无 明显 骨 破 坏 ， 一 般 不 侵犯 软组织 。 
病灶 多 局 限于 颅骨 外 板 ， 极 少 侵犯 内 板 或 侵入 颅 内 。 主要 表现 为 受累 颅骨 增 厚 外 突 CO. 
镜 下 检查 致密 型 骨 瘤 颇 似 密 质 骨 ， 但 无 哈佛 氏 系 统 ， 骨 小 梁 增 粗 ， 疏 松 型 骨 瘤 较 少见 ， 
因 其 多 源 于 板 障 ， 故 质地 较 疏 松 ， 瘤 基质 中 以 结缔 组 织 纤维 为 主 ， 细胞 较 少 ， 血 管 也 不 
TRER, ARTA A AEN tE A RH 

四 、 临 床 表现 
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儿童 颅骨 骨 瘤 生 长 极 缓慢 。 Hallberg (CO 统计 平均 病史 约 3. 7 年 。 短 肯 骨 瘤 较 位 于 额 
及 额 眶 部 骨 瘤 病史 稍 短 。 

据 肿 瘤 大 小 及 部 位 、 临 床 表现 各 异 ， 频 骨 局 限 硬 性 种 物 为 最 常见 的 并 且 往往 是 唯一 
的 表现 。 肿 物 表 面 光滑 ， 基 底 固定 ， 无 红肿 及 压痛 。 有 状 窗 炎 患 者 可 使 副 鼻 窦 附近 骨 瘤 
症状 突然 加 重 ， 主 要 为 炎 性 表现 。 巨 大 的 副 鼻 窗 旨 瘤 可 压迫 颅 神经 及 眼眶 ， 病 儿 表现 有 
头痛 、 据 神经 麻 癣 ， 眼 瞪 下 垂 和 突 眼 等 。 视 力也 可 受 影响 。 骨 瘤 如 向 颅 内 发 展 时 可 见 有 
MARE, PRN AE TS SES A HS, IF A AR UL, 
重 者 尚 可 引起 脑 脓肿 。 

五 、 辅 助 检查 

颅骨 X 线 平 片 可 分 成 致密 型 和 琉 松 型 骨 粒 主要 表现 为 局 灶 性 密度 均匀 增高 的 骨 性 
肿块 ， 表 面 光滑 ， 基 底 宽 且 与 骨 外 板 相连 ， 可 局 限于 骨 外 板 。 巨 大 内 侵 型 骨 瘤 可 累及 颅 
骨 内 板 ， 表 现 为 局 部 颅骨 内 外 板 融 合 及 密度 增加 。 但 与 脑膜 瘤 所 致 颅骨 增生 有 别 ， 后 者 X 
线 平 片 表现 为 弥漫 性 骨 质 增 厚 或 骨刺 形成 ， 板 障 静 脉 扩张 及 颅 内 压 增高 。 

六 、 治 疗 及 预后 

较 小 无 症状 的 颅骨 骨 瘤 在 不 影响 外 观 时 无 需 处 理 ， 可 随访 观察 。 巨 大 内 侵 型 骨 疙 或 
有 并 发 症 时 需 手 术 切除 。 肯 瘤 局 限于 外 板 并 向 外 突 影响 美观 时 可 行 骨 瘤 阔 除 ， 较 大 骨 交 
不 能 当 除 时 可 在 其 上 钻 孔 后 用 咬 骨 钳 咬 除 或 用 线 锯 锯 掉 。 骨 瘤 切 除 后 有 较 大 骨 缺 损 时 可 
一 期 行 颇 骨 成 型 术 。 

骨 瘤 预后 良好 ， 极 少 复发 ,无 需 术 后 放疗 。 本 组 5 例 已 随 诊 5 — 1645, JG 1 例 复发 。 

(ee) 

BAR ER cyst of bone) 十 分 少见 ， 我 院 经 治 4 例 中 2 例 为 儿童 ， 占 全 部 儿童 
颅骨 肿瘤 的 3.3%。 

一 、 病 因 及 病理 

本 病 常 有 头 部 外 伤 史 ， 有 人 认为 可 能 因为 板 障 内 出 血 所 致 。 本 组 儿童 半数 有 头 部 外 
伤 史 。 但 总 的 来 说 ， 骨 囊肿 的 病因 不 明 。 

MUCOSA Nut, NEP SUN LER GRE, NBC CEDERE NETT 
ANTE WA VNB ASH, BE ME UII Zt Be LE TE TIR A, ETE IE RON FERE HC LU HR, IE 
PARARE. 

二 、 临 床 表现 

本 病 常 在 儿童 或 青年 期 发 病 ， 病 史 较 长 ， 本 组 2 例 中 1 例 病史 长 达 11 年 。 主 要 表现 
为 无 痛 性 肿块 ， 与 头皮 无 粘连 。 春 肿 位 于 额 眶 累及 眶 顶 时 可 使 同 侧 眼球 轻 度 突出 。 

三 、 辅 助 检查 

颅骨 X 线 平 片 可 见 局 部 加 或 椭圆 形 密度 减低 区 (图 16- 1 )， 有 时 旦 波浪 状 。 春 肿 边 
A, FA Bd it AHS BE BE A CT He Wh BAR LE AR EL, 周围 可 被 肯 这 包 被 ， 边 
界 光滑 而 清晰 。 

四 、 治 疗 和 预后 

可 行 手术 切除 囊肿 。 术 中 可 见 砷 腔 内 为 黄 神色 液体 ， 厢 壁 周 边界 质 菲 落 如 卵 过， 有 
NMEA. ARG 2 TRO, SPL 例 同时 行 颅骨 成 型 术 。 术 后 分 别 
随 诊 5 年 和 7 年 无 复发 。 
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【颅骨 先天 性 肿瘤 】 

儿童 颅骨 的 先天 性 肿瘤 (con- 
genital tumors of skull ) 起 源 
于 异 位 之 胚胎 残余 组 织 ， 多 数 为 
REPERE, KARR 
相对 少见 Ge m. 

一 、 患 病 率 及 性 别 和 年 龄 

我 院 共 经 治 儿 童 颅骨 先天 性 
肿瘤 16 例 ， 占 儿童 颅骨 肿瘤 的 
26.2%， 其 中 表皮 样 囊肿 10 例 ， 
EC 5 例 ， 畸 胎 瘤 1 例 。 

本 组 病 儿 就 诊 年 龄 9 ~ 153, 
病史 3 ~ 10 年 ， 因 而 发 病 年 龄 较 





小 ，16 例 病 儿 中 男性 9 例 ， 女 性 图 16-1 BO, MARA X 线 平 片 ; 
7 例 ， 男 女性 别 比 约 为 1.3:1。 显示 额 部 多 于 性 低 密度 影像 ， 周 边 有 骨 质 硬化 带 
二 、 肿 瘤 的 部 位 和 病理 特点 


儿童 颅骨 表皮 样 和 皮 样 囊肿 好 发 于 额 眶 、 壮 鲜 、 枕 鳞 及 人 字 颖 处 ， 近 中 线 部 位 尤为 
多 见 ， 杆 肯 岩 部 亦 可 见 到 。 本 组 病 儿 病灶 部 位 于 额 及 额 眶 部 8 例 ， 枕 骨 Bl, DUE 
各 2 例 。 其 中 11 例 病灶 部 位 接近 中 线 。 

表皮 样 囊肿 常 具有 完整 包 膜 ， 囊 壁 可 摩 薄 不 一 ， 厅 内容 物 主要 为 粥 糜 状 或 牙膏 样 物 
质 。 皮 样 赛 肿 之 内 容 物 中 尚 可 见 有 毛发 及 皮脂 分 小 物 。 镜 下 观察 ， 表 皮 样 客 肿 客 壁 为 复 
层 鲍 状 上 皮 ， 夺 内 容 物 包含 上 皮 碎 局 ， 角 化 上 皮 和 多 量 胆固醇 结晶 而 呈 干 酷 样 。 皮 样 车 
肿 之 囊 壁 主要 由 上 皮 细胞 和 纤维 结缔 组 织 构成 ， 有 时 可 见 有 皮肤 附属 器 ， 如 毛豆、 皮脂 
腺 和 汗腺 。 畸 胎 瘤 主要 是 由 外 、 中 及 内 胚 叶 衍化 不 完全 成 形 的 器 官 所 构成 。 

三 、 临 床 表现 

本 病 发 展 缓慢 故 病史 较 长 ， 主 要 表现 在 头颅 局 部 肿块 ， 原 发 于 板 障 者 可 供 犯 颅骨 内 
Bo MSA MMR, AMAR HR, SHAM. TER 
FRA PRE, ATA RTL, LIRA, RARE AAA ERR. BE 
入 眶 内 可 臻 单 侧 轻 度 突 眼 。 合 并 感染 时 局 部 可 有 红肿 及 波动 感 ， 张 力 亦 较 高 。 严 重 的 化 
月 性 感染 可 合并 脑膜 炎 甚 至 脑 脓肿 。 皮 肤 表面 可 有 炎 性 破 省 形成 的 经 久 不 全 的 流 脓 窦 道 。 
本 组 1 例 枕 部 皮 样 囊肿 局 部 感染 流 脓 达 10 年 之 入。 极 少数 病例 可 在 春 肿 内 发 生 鲜 状 上 皮 
HC "部 份 病人 可 同时 合并 其 他 先天 畸形 ， 本 组 AEN MA, 

四 、 辅 助 检查 

颅骨 X 线 平 片 主要 表现 为 边界 光滑 ， 贺 或 类 圆 形 透 光 区 ， 可 见 有 颅骨 内 塞 肿 扩张 所 
形成 的 局 部 骨 缺 损 而 无 周边 硬化 带 时 应 与 溶 骨 性 病变 如 肉瘤 、 哮 酸性 肉芽 肿 及 蛛网 膜 赛 
肿 相 鉴别 。CI 扫 描 主要 表现 为 边界 清楚 、 轮 廓 规整 的 低 密度 病灶 ，CT 值 小 于 10H， 周 
边 为 略 高 密度 的 囊肿 壁 ， 近 眶 壁 者 有 压迫 性 骨 变 化 ， 形 成 局 部 凹陷 ， 并 围 以 骨 硬 化 带 。 

五 、 治 疗 和 预后 

本 病 一 旦 确诊 原则 上 应 耶 以 手术 切除 。 应 将 吉 肿 壁 及 内 容 物 一 并 切除 ， 以 防 复发 。 
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术 后 应 预防 性 应 用 抗生素 。 本 组 16 例 均 作 到 肿 物 完全 切除 ， 2 EAR RATA 
骨 成 形 术 。16 例 中 4 例 随访 2 ~ 6 年， 未 见 复发 。 

(ARE Sm) 

Nelaton 于 1860 年 首先 描述 了 颅骨 巨细 胞 瘤 〈giant cell tumor), APA BHA E 
细胞 肉芽 肿 (giant cell granuloma) 和 巨细 了 胞 肉瘤 《〈giant cell sarcoma) 等 。 

一 、 患 病 率 及 性 别 和 年 龄 

肯 巨 细胞 瘤 以 长 骨 多 见 ， 约 占 70~90%， 而 包括 颅骨 在 内 的 其 他 骨 发 生 率 仅 为 10~ 
30% €», Goldenberg co 一 组 218 例 骨 巨 细胞 瘤 中 位 于 颅骨 者 仅 3 Ol, ATE a 
占 全 部 骨 肿 瘤 的 5 % 左 右 “2) 。 儿 童 颅骨 骨 巨细 胞 瘤 相 当 少 见 ， 我 院 经 治 8 例 颅骨 巨细 
胞 瘤 中 儿童 仅 2 例 。 一 般 认 为 男女 发 病 率 相近 0», 但 Bingas Co 认为 儿童 女性 稍 多 ， 成 
人 以 男性 多 见 。 

二 、 部 位 

颅骨 巨细 胞 瘤 多 发 生 在 枕骨 和 蝶 骨 ， 颅 盖 骨 少见 。 位 于 蝶 骨 者 常 可 侵犯 副 鼻 窦 、 眶 
部 、 亲 骨 岩 部 甚至 斜坡 。 蝶 鞍 部 上 骨 巨细 胞 瘤 亦 见报 道 。 综 合 文献 Gun» 76 例 颅骨 巨 细 
胞 瘤 中 病变 侵犯 蝶 骨 者 46 例 ， 占 60.5%。 本 组 2 IPR A He 1 例 。 

三 、 病 因 及 病理 

目前 对 本 病 病 因 尚 不 清 ， 有 人 认为 与 外 伤 有 关 (5) 。 

骨 巨细 胞 瘤 的 病理 表现 ， 主 要 是 破 骨 性 变化 ， 病 灶 多 位 于 硬 脑膜 外 ， 很 少 浸润 硬 脑 
膜 。 瘤 体 呈 灰 红 色 ， 有 时 可 发 蓝 。 肿 瘤 质 软 而 脆 ， 血 供 丰 富 ， 发 生 过 出 血 坏死 时 可 有 春 
变 ， 窜 内 主要 是 陈旧 性 血液 “20 。 镜 检 肿 瘤 组 织 学 表现 是 在 焉 松 结缔 组 织 基质 中 散在 大 个 
旬 圆 形 或 梭 形 多 核 巨细 胞 ， 单 个 细胞 内 细胞 核 兽 有 报道 达 55 个 “9 。 核 膜 清楚 ， 核 染色 
质 较 少 。 有 丝 分 裂 相 少见 。 瘤 细胞 间 有 丰富 血管 。 Hutter 0o 认为 多 核 巨 细胞 数目 决定 了 
肿瘤 增殖 速率 。 

Jaffe 将 病变 分 成 : 良性 、 交 界 性 和 恶性 三 级 ， 但 组 织 学 特点 为 良性 病变 ， 无 肉瘤 的 
组 织 学 特点 (9 。 

四 、 临 床 表现 

临床 表现 与 肿瘤 部 位 有 关 ， 位 于 得 骨 者 可 有 鼻窦 炎 表现 ， 如 鼻 出 血 或 粤 塞 等 。 位 于 
蝶 骨 的 病灶 可 压迫 视神经 和 眼 外 肌 的 支配 神经 而 致 眼球 活动 障碍 和 突 眼 。 供 犯 岩 骨 尚 可 
见 传导 性 耳聋 或 面 将。 位 于 蝶 鞍 者 可 导致 垂体 及 下 视 丘 功能 障碍 。 成 人 颅骨 巨细 胞 瘤 所 
致 的 多 发 顾 神 经 损害 在 儿童 相对 少见 ， 而 颅 内 压 增 高 征象 可 在 儿童 出 现 。 位 于 枕骨 的 病 
灶 可 压迫 小 脑 产 生 颅 内 压 增高 和 小 脑 体征 。 本 组 1 例 女性 ，13 岁 , 因 头痛 伴 呕 吐 3 月 余 ， 
走路 不 稳 1 月 来 就 诊 。 查 体 ， 眼底 视神经 乳头 水 肿 ， 有 时 可 见 水 平 眼 震 ， 右 侧 肢体 共 济 
运动 差 ， 颈 部 有 抵抗 及 强迫 头 位 。 脑 室 Conray 造 影 证 实 为 后 颅 电 占 位 病变 ， 手 术 证 实 为 
右 侧 枕 骨 巨 大 的 骨 巨 细胞 瘤 ， 位 于 硬 脑膜 外 ， 明 显 压 迫 小 脑 ， 肿瘤 下 方 已 累及 颈 , 之 椎 
弓 ， 行 肿瘤 大 部 切除 ， 术 后 恢复 较 好 。 另 1 例 男 性 ，12 岁 ， 以 右 眼球 突出 伴 右 眼眶 部 疼 
痛 2 月 来 诊 。 检 查 可 见 眼底 有 视 乳 头 水 肿 ， 右 里 部 肿胀 及 眼球 突出 。 手 术 证 实 为 右 侧 曙 
骨 晴 骨 巨细 胞 瘤 ， 突 向 颅 内 并 已 侵犯 眶 内 ， 肿 瘤 在 硬 脑 膜 外 ， 术 中 行 肿瘤 肉眼 全 切除 。 


一 221 一 





五 、 辅 助 检 查 

颅骨 XX 线 平 片 颅 底 像 可 见 有 边缘 不 规则 透 光 区 ， 为 骨 破 坏 所 致 。 有 时 可 呈 多 于 性 或 
于 性 膨胀 性 改变 。 周 边 骨 质 可 有 和 轻 度 密度 增高 。CT 对 本 病 的 诊断 无 特殊 意义 。 

六 、 治 疗 及 预后 

以 手术 切除 病灶 为 首选 治疗 方法 。 由 于 病灶 位 于 颅 底 ， 肿 瘤 全 切除 十 分 困难 ， 多 数 
病人 仅 能 行 部 份 切除 。 术 后 放疗 是 重要 的 辅助 治疗 手段 “5.0) ， 但 也 有 人 认为 骨 巨细 胞 f 
对 放疗 不 敏感 “2.22 。 一 般 认为 可 给 予 术 后 中 等 剂量 放疗 10~15Gy (1000 一 1500rad )。 
部 份 人 主张 单纯 行 放射 治疗 “8 。 肯 巨细 胞 瘤 的 术 后 或 放疗 后 复发 率 较 高 。Hutter 00 统 
计 76 例 中 62% 病 人 在 术 后 4 年 内 复发 。 相 当 部 份 人 认为 骨 巨细 胞 瘤 手术 和 /或 放疗 后 有 
时 可 发 生 恶 性 转化 Gao 12), Geissinger 00 估计 恶性 转化 率 的 可 能 性 为 10 一 15%。 
Bitohsco 发 现 手 术 和 放疗 后 原 位 复发 或 恶变 率 可 高 达 40~ 50% 。 少 数 病人 甚至 可 发 生 转 
移 。 因 而 将 其 描述 成 为 良性 病变 却 具 有 恶性 病变 的 特点 。 但 Bell (2 统计 15 例 颅骨 巨细 胞 
交行 肿瘤 部 份 切除 或 行 活检 后 放疗 病人 ， 平 均 随访 12 年 ， 未 见 有 复发 或 恶变 者 。 

颅骨 巨细 胞 瘤 的 预后 与 肿瘤 的 组 织 学 特点 和 部 位 有 关 。 恶 性 或 间 变 性 骨 巨 细胞 痢 死 
亡 率 分 别 可 达 70% 和 52%， 良 性 病变 预后 良好 者 也 仅 达 50% 左 右 。 位 于 颅 底 肿瘤 不 易 全 
切 ， 术 后 复发 和 恶性 转化 的 可 能 性 较 大 ， 预 后 相对 较 穹 座 部 电 细 胞 痢 为 差 。 

【颅骨 板 障 内 脑膜 瘤 】 

鼎 骨 板 障 内 脑膜 瘤 较 少见 ， 我 院 经 治 4 例 ， 仅 1 例 为 儿童 。 有 人 认为 ， 此 种 肿瘤 系 
由 蛛网 腊肉 皮 细胞 在 颅骨 内 异 位 的 残余 发 展 而 来 。 故 有 颅骨 板 障 内 异 位 脑膜 彦 ” 之 称 。 

板 障 内 脑膜 瘤 与 颅 内 脑膜 瘤 病 理 切片 所 见 无 明显 区 别 。 

本 组 1 例 为 男性 ，14 岁 。 右 额 眶 部 隆起 伴 眼球 突出 7 月 余 ， 近 半月 来 右 额 部 放射 样 
AM MH: 右 额 眶 部 隆起 , 轻 度 右 眼 突出 , 神经 系统 检查 未 见 异 常 。 手 术 行 右 额 开 颅 ， 
BURCH PS RUE AE UTER CR PLATA PIC SERIO. 

板 障 内 脑膜 瘤 病 人 通常 以 局 部 肿 物 来 诊 ,本 例 额 区 疼痛 为 刺激 三 又 神经 第 一 支 所 致 

上 顺 骨 X 线 平 片 表现 为 肿 物 向 颅 外 隆起 较 多 ， 向 颅 内 隆起 较 少 ， 局 部 骨 质 有 不 规则 密 
度 降 低 ， 其 间 可 见 有 密度 增高 之 影像 ,边缘 欠 整 齐 。 板 障 内 脑膜 瘤 CT 表 现 与 其 他 部 位 脑 
膜 瘤 无 明显 差异 ， 表 现 为 球形 、 分 叶 状 或 扁平 状 均一 高 或 等 密度 病灶 居于 板 障 内 。 可 有 
不 规则 斑点 状 钙化 ， 边 界 清楚 光滑 ， 均 匀 一 致 强化 25 。 

治疗 上 可 行 手术 全 切除 ， 因 肿瘤 在 板 障 内 ， 与 硬 脑膜 无 粘连 ， 故 全 切除 后 一 般 无 
复发 。 

【 骨 纤 维 结构 不 良 】 

骨 纤 维 结构 不 良 (fibrosa dysplasia) 又 称 之 为 骨 纤 维 异 常 增殖 症 ， 以 儿童 和 青年 
多 见 。 

一 、 患 病 率 及 性 别 和 年 龄 

Coley& it £j i & SUB M A ALIS BE 2.5% “te 。 本 组 共 17 例 ， 占 全 部 61 例 颅骨 肿 
瘤 的 27.9%。 好 发 年 龄 Matson (1) 统计 在 s ~10 岁 之 间 ，Duffner Go 统计 24 例 骨 纤 维 结 
构 不 良 症 中 儿童 14 例 ， 年 龄 在 12 一 16 岁 之 间 。 本 病 以 男性 多 见 。 本 组 年 龄 范围 8 个 月 ~ 
14 岁 ， 平 均 年 龄 10.4 岁 。 其 中 男性 10 例 ， 女 性 7 例 ， 男女 性 别 比例 为 1.4:1 。 

二 、 部 位 分 布 
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颅骨 纤维 结构 不 良 症 好 发 于 额 及 额 眶 部 (图 
16-2), £8 RUE 05 2) 。 本 组 额 及 额 眶 部 者 
12 例 ， 占 70.6%。 

三 、 病 因 及 病理 特点 

肯 纤维 结构 不 良 症 的 病因 不 清 ， 曾 有 人 认为 
其 发 生 与 胚胎 中 期 形成 的 间 质 生长 异常 或 与 代谢 、 
AD BRA AK. 

病变 的 基本 病理 变化 是 异常 结缔 组 织 代替 颅 
骨 骨 质 所 致 的 颅骨 变形 ， 故 而 病理 变化 以 纤维 结 
缔 组 织 增生 为 主 ， 病 变 中 可 有 小 窜 肿 或 出 血 灶 ， 
并 可 见 有 散在 的 砂粒 样 骨 化 小 岛 。 镜 检 组 织 学 特 
点 视 病变 活动 情况 而 有 所 不 同 。 活 动 期 ， 病 灶 结 
缔 组 织 基质 中 含有 多 量 黑 染 的 梭 形 或 星 形 细胞 ， 
有 丝 分 裂 像 多 见 ， 一 般 细 胞 内 无 胶原 成 份 ， 结 缔 
组 织 内 可 见 有 肯 小 岛 ， 一 般 基 质 愈 处 于 活动 期 ， 





图 16-2 J14X, EMEN 骨 岛 念 少 。 静 止 期 病灶 基质 中 细胞 较 少 ， 有 丝 分 
纤维 结构 不 良 致 眼球 向 前 下 方 裂 像 少 ， 肯 岛 大 小 及 数目 均 有 增加 。 
(iL BB 四 、 临 床 表现 


本 病 病变 发 展 缓慢 ，Duffner o 统计 病史 最 

短 2 个 月 ， 最 长 达 16 年 ， 平 均 病程 为 29.1 个 月 。 本 组 病史 最 长 者 为 13 年 。 

主要 临床 表现 为 额 及 产 眶 部 肿 物 ， 质 地 韧 旺 硬 橡皮 样 ， 可 向 面 颅 延伸 致 面部 变形 ， 
亦 可 表现 有 单 侧 突 眼 ， 眼 球 向 下 移 位 ， 瞪 下 垂 及 视力 变化 。 累及 颅 底 时 有 第 2 ~ 8 对 颅 
BAUM, 少数 病人 尚 可 见 有 视 乳 头 水 肿 或 Foster Kennedy 毕 合 征 。 当 病 儿 为 多 发 病灶 ， 
同时 伴 有 皮肤 色素 沉着 及 内 分 泌 症状 ， 特别 是 女孩 有 性 早熟 时 也 称 Albright 综 合 征 ， 与 
MEHR OD 。 病 儿 一 般 没 有 全 身 骨 质 疏 松 及 钙 磁 代谢 障碍 。 

病灶 可 单 发 或 多 发 ， 即 使 多 发 病灶 也 常常 在 同一 侧 ， REIM HRKI, 

五 、 辅 助 检查 

颅骨 X 线 平 片 表现 特点 是 片 状 海 绵 状 或 多 囊 样 X 线 透 光 区 ， 可 有 小 片 状 新 骨 形成 ， 
导致 局 部 密度 增加 。 颅 骨 内 板 增 摩 ， 但 一 般 不 向 颅 腔 内 突出 。 儿童 病灶 以 广泛 点 片 状 新 
骨 形 成 尤为 多 见 。 颅 肯 X 线 平 片 表 现 可 分 三 型 ，OD 溶 骨 型 ， GRE, ORAM. MH 
AUR AL CLPOL ie PE AE OL, TREM EAA NRA ERER, 外 板 变 薄 ， 硬 化 型 以 颅 底 多 
见 ， 主 要 表现 为 骨 质 致密 增 摩 〈 图 16- 3 )， 混合 型 多 在 颅 盖 部 ， 相 对 少见 。 放射 性 同位 
素 扫 描 部 份 病灶 可 见 有 放射 性 同位 素 浓 集 区 ， 提示 血 供 较为 丰富 O, Ito 00 曾 报告 1 
例 12 岁 女 患 儿 ， 行 颈 外 动脉 造影 时 见 有 匡 浅 动脉 扩张 ， 并 见 有 病变 区 肿瘤 染色 ， 静 脉 血 
管 于 动脉 期 显示 等 表现 。 CT 平 扫 主 要 表现 有 骨 质 增 厚 , 密度 增加 ， 病 灶 内 可 见 散 在 多 数 
小 豆 状 低 密度 区 ， 境 界 较 清 楚 。 

本 病 有 自 愈 倾向 ， 儿 童 期 病变 发 展 较 快 ， 至 青春 期 以 后 可 停止 发 展 ， 可 试用 钙 剂 及 
维生素 口 治疗 。 症 状 不 重 者 无 需 手术 ， 仅 在 有 巨大 病灶 ， 有 进行 性 加 重 的 突 眼 和 视力 障 
障 时 考虑 手术 治疗 。 当 视神经 或 虑 内 容 严 重 受 庄 时 可 施行 相应 的 视神经 管 或 眶 顶 减 讨 术 。 
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H16-3 ” 男 12 岁 ， 额 虐 部 骨 纤 维 结构 不 良 颅骨 XE 
CA) WER, HEARRE: B) 正 位 像 ， 右 虐 窜 狭小 及 下 移 


本 组 17 例 病人 中 行 病灶 切除 者 16 例 ， 其 中 10 例 同时 行 颅骨 成 形 术 ， 6 例 同时 行 眶 顶 
或 视神经 管 减 压 术 。 仅 1 例 单纯 行 眶 项 及 视神经 管 减 讨 术 。 

本 组 术 后 死亡 2 例 ， 1 例 为 术 后 硬 膜 外 血肿 所 致 脑 辣 ， 另 Ba HF 
时 引起 视 丘 下 部 损伤 而 死亡 ， 故 应 强调 严格 术 野 止血 , 作 视神经 管 减 讨 时 小 心 操作 , 尽量 
减少 视 丘 下 部 之 牵 拉 ， 以 免 术 后 发 生 急性 脑 水 肿 。 

本 病 极 少 恶变 ， 故 预后 较 好 。 本 组 随 诊 到 的 5 例 中 4 例 已 生存 8 ~10 年 ， 均 能 正常 
生活 ， 未 见 复 发 。 

【 哮 酸 性 肉芽 肿 】 

颅骨 嗜 酸性 肉芽 肿 (eosinophilic granuloma) 是 全 身 系 统 性 疾病 的 颅骨 表现 ， 全 
身 骨 骼 除 指 、 趾 骨 外 所 有 扁平 骨 均 可 发 生 ， 颅 骨 为 好 发 部 位 。 有 人 认为 它 是 慢性 特 发 性 
黄色 瘤 病 ， 又 称 汉 - 许 - 克 氏 病 (Hand- Schiiler- Christian's 病 ) 的 一 种 特殊 表现 形式 ， 
也 有 人 对 此 持 否 定 态 度 。 其 临床 表现 与 汉 - 许 - 克 氏 病 和 Letterer - Siwe 病 有 许多 相似 
EApO-e9, 

一 、 患 病 率 及 性 别 和 年 龄 

本 病 由 Lichlenstein 1940 年 首先 报告 (1) 。 好 发 于 儿童 .Matson (1 统计 35% 的 患 儿 
年 龄 小 于 4 岁 ， 而 小 于 12 岁 患 儿 可 占 75%。 本 病 无 明显 性 别 差 异 。 我 院 共 经 治 嗜 酸性 肉 
芽 肿 16 例 ，12 例 为 15 岁 以 下 儿童 ， 占 75%， 其 中 男性 7 例 ， 女 性 5 例 ， 年 龄 最 小 者 为 
14%, 

二 、 部 位 

本 病 可 发 生 于 颅骨 任何 部 位 ， 但 以 眶 骨 ， 矣 骨 ， 岩 骨 和 项 肯 相 对 多 见 。 病 灶 可 单 发 
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或 多 发 。 本 组 额 、 眶 部 病灶 者 6 例 ， 杜 、 顶 骨 分 别 为 3 和 2 例 ， 1 例 为 多 发 病灶 。 

三 、 病 因 及 病理 

颅骨 嗜 酸性 肉芽 肿 并 非 址 传 性 疾病 ， 不 具 传染 性 ,也 非 细菌 、 真 菌 或 病毒 感染 所 致 
相当 部 份 病人 可 有 外 伤 史 ， 因 而 有 人 认为 其 发 生 可 能 与 外 伤 有 关 。 但 总 的 看 目前 对 本 病 
的 病因 尚 不 完全 清楚 。 

病理 表现 大 致 可 分 成 四 个 阶段 @ 增 殖 期 : 有 大 量 组 织 细胞 呈 堆 或 条 索 状 排 列 ， 间 
有 少量 浆 细 胞 、 淋 巴 细胞 和 嗜 酸性 粒 细胞 ，@ 肉 芽 肿 期 : 病灶 内 出 现 富 含 血管 的 肉芽 组 
织 ， 该 期 在 间 质 内 可 见 有 大 量 嗜 酸性 粒 细胞 及 大 单 核 吞咽 细胞 ， 同 时 可 有 局 灶 性 坏死 或 
出 血 ，@ 黄 色 肿 块 期 : 大体 病灶 旦 黄色 , 镜 检 特 点 是 有 大 量 含 脂肪 的 细胞 。@ 纤 维 化 期 : 
主要 是 由 结缔 组 织 形成 的 新 骨 。 

四 、 临 床 表现 

本 病 突出 表现 为 头颅 局 部 肿胀 ， 可 单 发 或 多 发 ， 初 期 可 无 症状 或 仅 有 低热 ， 随 病变 
发 展 局 部 可 有 疼痛 性 肿块 ， 有 压痛 、 头 皮 水 有 种、 病变 区 域 较 软 但 一 般 无 波动 ， 少 数 病人 
可 有 局 部 淋巴 结 肿 大 。 外 周 血 象 检 查 可 见 有 嗜 酸性 粒 细胞 和 单 核 细胞 计数 增加 、 血 沉 加 
快 。 血 浆 蛋 白 电泳 可 见 有 oz 糖 蛋白 ， 脂 蛋白 和 Y 球 蛋 白 增加 。 血 钙 、 磷 检查 多 数 正常 。 

五 、 辅 助 检查 

颅骨 X 线 平 片 旦 边缘 不 整齐 的 透 光 区 ， 上 骨 内 外 板 均 被 破坏 ， 形 状 类 似 地 图 状 (图 
16-42. 病灶 大 小 和 部 位 不 一 , 有 时 病灶 可 在 1 ~ 2 周 内 明显 扩大 或 缩小 。 骨 缺损 边界 
不 如 表皮 样 囊 肿 光 滑 ， 周 边 也 无 明显 硬化 带 。 病 变 需 与 颅骨 骨髓 炎 、 骨 肉瘤 或 汉 - 许 - 克 
氏 病 相 鉴 别 ， 需 注意 的 是 当 发 现 质 肯 病 灶 怀 疑 本 病 时 应 进行 全 身 骨 骼 X 线 检查 以 确定 是 
否 为 多 发 病灶 。 

六 、 治 疗 与 预后 

病变 一 般 不 侵犯 硬 脑 膜 ， 治 疗 可 手术 刊 除 病 灶 ， 小 的 单 发 病灶 也 可 切除 。 对 较 大 范 
转 的 病变 可 首先 行 活检 ， 明 确 病 变性 质 后 行 病灶 局 部 放疗 ， 对 颅 底 病灶 此 治疗 方法 尤为 
适用 。 放 疗 可 选用 病灶 的 小 剂量 照射 ， 剂 量 应 用 4 ~ 9 Gy (400~ 900rad)，3 ~ 4 天 内 
完成 。 

本 病 偶 见 自 愈 病例 。 多 数 病人 预后 较 好 。 本 组 手术 将 病灶 完全 刊 除 者 7 例 ， 部 份 病 
TARA 4 例 ， 单 纯 活检 1 例 ， 均 行 术 后 常规 放疗 ， 未 见 复发 病例 。 有 人 认为 本 病 复发 
较 晚 而 且 常 常 不 在 原 位 复发 ， 故 建议 定期 复查 颅骨 平 片 进行 随 诊 。 

(xem) 

BER ETE 6 Md Hand- Schüler- Christian’ sg, 是 网 状 内 皮 系统 疾病 之 一 ， 
为 一 种 类 脂 质 沉积 性 代谢 性 疾病 ， 有 遗传 倾向 “* ”7 2) 。 病因 不 明 ， 临 床 相当 少见 。 

一 、 患 病 率 及 性 别 和 年 龄 

本 病 以 10 岁 以 下 儿童 多 见 ， 3 ~ 5 岁 年 龄 组 高 发 ， 男 女性 别 分 布 无 明显 差异 。 本 组 
3 例 年 龄 分 别 为 2.5、4 和 6 岁 , 其 中 男性 2 例 。 病 变 主要 限 局 在 骨骼 系统 ， 多 见于 膜 内 
化 骨 的 骨 质 ， 故 以 穿 座 肯 多 见 。 相 当 部 份 病 人 可 为 多 发 病灶 。 

二 、 病 理 

本 病 是 由 于 网 状 内 皮 系统 细胞 内 有 胆固醇 沉积 形成 所 谓 泡沫 细胞 ， 随 后 形成 肉芽 肿 
样 病 变 和 结缔 组 织 疤痕 ， 最 终 发 生 骨 化 。 大 体 病灶 呈 黄 色 或 黄 褐色 ， 为 肉芽 组 织 ， 内 可 
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有 油 灰 样 物质 ， 主 要 由 网 状 内 皮 细胞 组 成 ， 质 地 较 脆 。 镜 检 可 见 有 大 量 含 胆固醇 结晶 的 
网 状 内 皮 细 胞 ， 呈 圆 或 多 角形 ， 胞 体 大 ， 胞 浆 呈 泡沫 状 ， 使 用 酒精 可 使 之 溶化 因而 称 泡 
沫 细胞 ， 其 他 尚 有 嗜 酸性 粒 细胞 、 淋 巴 细胞 和 浆 细胞 ， 病 变 晚期 可 有 纤维 化 和 骨 化 。 





(c Dy 


图 16 4 男 7 岁 ， 右 项 上 骨 哮 酸性 肉芽 肿 颅骨 X BRE 
放射 治疗 前 可 见 右 项 骨 内 外 板 大 面积 低 密度 区 (A 贷 位 ，B 正 位 )， 病 灶 不 规则 ， 旦 地 图 样 改变 ， 边 界 
请 护 ， 无 周边 硬化 带 。 放 疗 后 半年 病变 区 已 会 合 (C.D) 
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三 、 临 床 表现 

主要 表现 为 因 病灶 破坏 全 层 颅骨 而 造成 局 部 软化 及 膨 隆 ， 局 部 头皮 表面 有 时 可 看 到 
脑 捕 动 ， 侵 入 眶 内 可 造成 突 眼 ， 颅 底 病变 主要 是 范围 不 等 的 骨 破 坏 ， 破 坏 区 内 有 与 破坏 
范围 不 一 致 的 肉芽 组 织 肿块 ， 病 人 尚 可 伴 有 尿 崩 症 、 矮 小 、 性 征 发 育 不 良 及 肥胖 等 。 典 
型 病例 为 多 发 性 地 图 样 骨 缺 损 、 突 眼 和 尿 崩 症 ， 称 之 为 Christian 三 主 征 。 此 外 患者 还 可 
有 低热 、 贫 血 及 肌肉 关节 酸痛 等 表现 。 

四 、 辅 助 检 查 

血浆 总 脂 测定 可 增加 ， 但 一 般 胆固醇 不 增加 。 颅 骨 X 线 平 片 表现 为 地 图 样 、 片 状 、 
不 规则 的 单 或 多 发 骨 缺 损 。 边 界 清楚 锐利 ， 但 无 周边 硬化 带 。 

五 、 治 疗 和 预后 

常 因 多 发 病灶 而 难于 手术 治疗 。 本 病 对 放射 线 较为 敏感 ， 因而 可 在 手术 活检 后 行 病 
灶 放 疗 。 行 广泛 病灶 切除 者 应 行 缺损 颅骨 成 形 术 。 本 组 2 例 分 别 进行 活检 和 病灶 部 份 切 
除 ， 术 后 放疗 。 有 人 对 本 病 试用 皮质 激素 治疗 ， 效 果 不 肯 定 。 

本 病 婴 幼儿 期 发 病 者 预后 不 良 ， 常 因 出 现 合并 症 而 死亡 。 大 龄 儿童 预后 尚好 。 本 组 
随访 2 例 ，1 例 经 小 剂量 多 次 放疗 后 生存 11 年 ， 另 1 例 放疗 后 生存 6 年 ， 仍 健在 。 

【肉瘤 】 

肉瘤 (Sarcoma) 包括 纤维 肉瘤 、 成 骨肉 瘤 及 软骨 肉瘤 等 。 

一 、 患 病 率 及 性 别 和 年 龄 

颅骨 肉瘤 约 占 全 身 骨肉 瘤 的 1 % 。 
可 见于 颅 盖 骨 和 颅 底 骨 ， 儿 章 发 病 年 
CRA, BOILER. AMEH 
显 性 别 差异 ， 但 也 有 人 认为 以 男性 多 


见 洲 2 :5 2)。 本 组 1 例 10 岁 男性 串 
儿 ， 病 变 位 于 枕骨 (图 16- 5 )。 
二 、 病 因 及 病理 


病因 不 明 ， 部 份 肉瘤 可 自 畸 型 性 骨 
炎 (Paget s 病 ) 转化 而 来 。 在 纤维 性 肉 
瘤 和 成 肯 肉瘤 中 以 后 者 多 见 。 均 属于 间 
Bent BP a o 

纤维 性 骨肉 瘤 以 颅 底 多 见 ， 而 成 骨 
肉瘤 无 明显 分 布 特点 ， 主 要 病理 变化 是 
广泛 严重 的 骨 破 坏 ， 可 温润 硬 脑膜 、 脑 
及 头皮 软组织 。 

三 、 临床 表现 

病变 发 展 十 分 迅速 ， 主 要 临床 特点 
是 头 部 生长 迅速 的 肿块 ， 短 期 内 进行 性 
增 大 。 病 变局 部 疼痛 ， 可 波及 全 头 部 ， 图 16 -5 Wow, A NACIEAMICTH 
压痛 明显 。 肿 瘤 表面 头皮 软组织 可 紫红 ， 描 ， 可 见 杭 表 骨 质 破坏 和 新 生 肯 共存 所 致 
张力 增高 ， 水 肿 ， 周 围 头皮 静脉 曲张 。 混杂 密度 影像 ， 向 鼎 内 突入 
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四 、 辅 助 检查 
颅骨 X 线 平 片 可 显示 大 片 骨 破 坏 所 致 缺损 透 光 区 ， 边 缘 粗 糙 不 规则 ， 成 骨肉 瘤 可 有 


成 骨 性 变化 ， 表 面 有 答 直 排列 的 骨刺 影 。 


CT 扫描 主要 表现 为 广泛 骨 破 坏 和 新 生 骨 共存 产生 的 颅骨 内 混杂 密度 影 ，CT 对 了 解 


肿瘤 向 颅 内 浸润 情况 优 于 颅骨 平 片 。 


五 、 治 疗 与 预后 
病变 一 经 确诊 应 早期 手术 ， 尽 量 彻底 切除 病变 。 纤 维 肉瘤 对 放疗 不 敏感 ， 可 辅 以 手 


术 后 化 疗 。 成 骨肉 瘤 手术 后 可 加 以 放疗 。 本 组 1 例 行 肿瘤 肉眼 全 切除 术 并 且 术 后 予以 
放疗 。 


本 病 可 向 邻近 组 织 侵犯 ， 或 经 血行 播 散 而 向 远 处 转移 ， 以 肺 转移 多 见 。 成 骨 了 肉瘤 恶 


性 程度 相当 高 ， 5 年 生存 率 约 为 11 .8%， 而 纤维 肉瘤 恶性 度 稍 低 ， 有 报告 5 年 生存 率 可 
达 31.4% (5, 本 组 1 例 术 后 仅 存活 1 年 余 。 


“u. 
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第 十 七 章 NN E 


【概述 】 

脑 干 在 此 处 指 中 脑 、 桥 脑 和 延髓 ， 为 脑 的 传导 束 和 颅 神经 核 集中 的 部 位 ， 此 部 位 所 
发 生 的 肿瘤 几乎 皆 为 神经 胶 质 瘤 ， 也 是 儿童 比较 常见 的 颅 内 肿瘤 之 一 - 

一 、 患 病 率 

脑 干 肿瘤 在 儿童 期 较 成 人 常见 ,有 人 估计 儿童 脑 干 肿瘤 发 病 率 为 成 人 的 9 ~ 10 f 01 
Ingraham 等 “?) 报 告 的 313 例 儿童 脑 瘤 中 脑 干 肿 瘤 占 30 例 (9.6%)，Lassman‘*) 报 告 265 
例 儿 童 脑 瘤 中 桥 脑 胶 质 瘤 占 27 例 (10 .2%)。 国 外 报告 的 脑 干 肿 痛 约 占 儿 童 鼎 内 肿瘤 的 
8.8~ 25% 9^ 5-78 2, Hoffman% 报告 显示 儿童 脑 二 肿瘤 发 病 已 接近 艇 母 细胞 瘤 和 小 脑 
星 形 细胞 瘤 ， 构 成 儿童 后 顾 上 四 三 种 常见 肿瘤 之 一 。 本 组 在 1955~~ 1989 年 间 共 收 治 经 病理 
证 实 的 儿童 脑 干 肿瘤 53 例 , 仅 占 同期 儿童 颅 内 肿瘤 的 2.7%, 远 远 低 于 脑 干 肿瘤 真正 发 病情 
况 。 如 我 们 在 1955 ~ 1978 年 共 收 治 经 手术 、 病 理 或 造影 证 实 的 儿童 颅 内 肿瘤 1361 例 ， 
其 中 脑 干 肿瘤 96 例 (7.1% )。 以 后 由 于 诊断 手段 不 断 进 步 ， 在 门诊 经 CT 或 MRI 证 实 的 
儿童 脑 干 肿瘤 日 益 增 多 ， 这 部 分 病人 大 多 数 未 能 收入 院 手术 治疗 。 如果 加 上 这 门诊 经 CT 
或 MRI 诊 断 的 脑 干 肿瘤 病人 在 内 ， 其 发 病 至 少 占 儿 童 颅 内 肿瘤 的 10 ~15%。 而 本 章 讨论 
时 资料 仍 以 96 例 为 基础 。 

二 、 性 别 和 年 龄 

一 般 认 为 儿童 脑 干 肿瘤 无 明显 的 性 别 差 异 。Lassman':4 报告 27 例 儿童 桥 脑 肿瘤 中 
男性 为 14 例 ， 女 性 为 13 例 。Ingraham '? 等 报告 的 30 例 儿童 脑 干 肿瘤 中 男性 13 例 ， 女 性 
17 例 。Hoffman'o) 等 报告 49 例 中 男性 18 例 ， 女 性 31 例 。 我 们 的 96 例 中 女性 41 例 ， 男 性 
55 例 。 

儿童 脑 干 肿瘤 发 病 的 高 峰 在 8 ~ 9 岁 ，6 ~11 岁 的 儿童 脑 干 肿瘤 占 总 数 的 67 .7%， 
本 组 年 龄 最 小 者 为 8 个 月 。 Ingraham^ CO 报告 的 儿童 脑 干 肿瘤 病例 以 5 ~ 8 岁 最 常见 
( 占 总 数 的 2 / 3 )，Bray “2 等 报告 发 病 高 峰 年 龄 为 3 ~ 9 岁 。 文 献 中 记载 年 龄 最 小 者 是 
Luse 等 3) 报告 的 1 例 足 月 顺产 男 婴 ， 其 生 后 便 呼 吸 不 规律 、 双 侧 声带 麻痹 ， 经 人 工 呼 
吸 维持 生命 ，6 天 后 死亡 。 己 检 证 实 为 延 筑 的 混合 性 胶 质 瘤 。 

三 、 部 位 

脑 干 肿瘤 的 部 位 虽 有 中 脑 、 桥 脑 及 延 散 之 分 ， 实 际 上 肿瘤 多 呈 浸 润 生长 及 沿 神经 纤 
维 束 向 上 下 蔓延 ， 故 准确 划分 肿瘤 生长 部 位 是 不 可 能 的 。O' Brien 0 认为 肿瘤 发 生 于 桥 
脑 者 最 多 ，Tokuriki'65 报告 儿童 70% 以 上 脑 干 肿瘤 位 于 桥 脑 。 我 们 根据 病人 体征 、 手 
术 所 见 及 放射 学 检查 相 结 合 或 根据 尸检 材料 分 析 将 96 例 初步 分 为 ， 桥 脑 及 延 窜 肿瘤 55 例 
(57.3%); 中 脑 肿瘤 2 例 (2.1%);， 桥 脑 肿 瘤 22 例 (22.9%); ERA 8 例 (8.3%) 
及 肿瘤 侵犯 全 脑 干 〈 中 脑 、 桥 脑 及 延 通 ) 者 9 例 (9.4%)， 故 肿瘤 多 数位 于 桥 延 部 。 单 
纯 局 限于 脑 干 某 个 节 段 者 少见 。 

【病理 】 

脑 干 肿瘤 大 多 数 为 神经 胶 质 瘤 ， 大 体 所 见 : 脑 干 肿 大 ,可 呈 均 匀 肿 大 或 局 部 隆起 (图 
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17-1, ，2 )， 表 面 旦 灰白 或 粉红 色 ， 鱼 肉 状 瘤 组 织 ， 可 有 春 性 变 ， 少 数 生长 迅速 ， 恶 性 
度 高 的 肿瘤 可 见 有 肿瘤 出 血 、 坏 死 。 脑 干 肿瘤 临床 症状 的 病理 基础 是 ，C 拒 肿瘤 直接 浸润 


和 破坏 颅 神经 核 团 和 纤维 传导 东 ; @ 肿 瘤 压迫 致 中 脑 导 水 管 狭窄 和 闭锁 产生 梗阻 性 脑 
BUkoD. 





图 17 -1  MHROROEARUR LP Foe 





图 17-2  MCPEHCRHBUR MUR pA A 


儿童 脑 干 肿瘤 病理 性 质 与 成 人 相似 ， 即 以 星 形 细胞 瘤 和 多 形 性 胶 质 母 细胞 瘤 多 见 。 
Stroink ' 报告 16 例 儿童 脑 干 肿瘤 中 I ~ 卫 级 星 形 细胞 瘤 13 例 ， 由 级 星 形 细胞 瘤 1 例 ， 
余 2 AA RM. Reigel? 统计 21 例 脑 干 肿瘤 的 病理 结果 ，13 例 为 星 形 细胞 瘤 ， 
6 例 胶 质 母 细 胞 瘤 ， 2 例 室 管 膜 瘤 。 位 于 脑 王 上 部 的 肿瘤 主要 是 低 度 恶性 星 形 细胞 瘤 而 
于 脑 干 下 段 的 以 胶 质 母 细 胞 瘤 居 多 。 本 组 有 病理 诊断 的 53 例 脑 干 肿瘤 中 ， 星 形 细胞 
CI ~ 了 级 ) 38 例 ， 占 71.7%。 多 形 性 胶 质 母 细胞 瘤 14 例 ， 占 26 .4%。 混 合 性 胶 质 瘤 1 
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表 17- 1 脑 于 肿瘤 常见 例 。 胶 质 瘤 病 理 镜 检 可 详 见 大 脑 半 球 胶 质 瘤 章 。 
的 症状 及 体征 【临床 表现 】 
脑 干 肿瘤 最 常见 的 症状 及 体征 为 多 发 颅 神经 损 


SERT ANO OONO 者 、 锥 体 束 征 和 小 胶体 征 ， 部 份 病例 可 有 颅 内 压 增 
多 发 性 颅 神经 损害 U ss 高。 我们 连续 统计 的 96 例 脑 干 肿瘤 的 症状 及 体征 见 
HERE 80 83.3 表 17-1。 
aca u ma D Atens 
精神 或 智力 改变 t Usu ARE A ZIRE OG BUT: A EE 
头 学 18 18.8 E (图 17-3，4)。 首发 症状 表现 为 颅 神经 麻痹 者 23 


例 (24 %)， 其 中 眼球 内 斜 及 复 视 (外 展 神经 麻痹 ) 
者 14 例 (14 .6%)， 噶 至 (面神经 周围 性 损害 ) 者 5 例 ， 吞 咽 发 喉舌 啊 及 迷走 神经 损害 ) 
者 2 例 及 眼 瞪 下 垂 ( 动 眼神 经 麻痹 ) 者 1 例 。 入 院 时 检查 有 颅 神经 损害 者 84 例 (87 5*0. 
Ingraham 等 ‘?) 的 儿童 脑 干 肿瘤 30 例 中 ， 有 外 展 神经 损害 者 22 例 、 面 神经 损害 者 19 例 ， 
舌 咽 及 迷走 神经 损害 者 15 例 ， 三 叉 神经 损害 者 7 例 及 听 神 经 损害 者 5 例 。Lassm an(4) 报 
告 儿童 脑 干 胶 质 瘤 的 病例 有 颅 神经 损害 者 占 89 闪 ， 其 中 最 常见 的 亦 为 外 展 神经 和 面神经 
损害 。 本 组 外 展 神经 损害 〔 单 侧 或 双 侧 ) 共 68 例 (70 .8% )， 其 中 单 侧 损害 22 例 ， 双 侧 损 
害 但 无 颅 内 压 增 高 者 24 例 ， 可 以 肯定 为 肿瘤 对 外 展 神经 核 的 直接 侵犯 ， 其 余 22 例 双 侧 损 
害 者 可 能 与 肿 交 直接 侵犯 或 颅 内 压 增高 两 种 因素 缘 有 关系 。 舌 咽 及 迷走 神经 损害 者 46 例 
(47 .9%)， 表 现 为 说 话 含糊 不 清 、 声 音 踢 哑 〈 声 带 运动 异常 ) 或 吞咽 发 哈 等 。 本 组 有 14 
例 首发 症状 为 呕吐 ,病程 中 却 无 其 他 颅 内 压 增高 的 表现 , 故 考虑 为 肿瘤 对 延髓 迷走 神经 核 
的 直接 刺激 。 面 神经 损害 占 37 例 (38 590, 
其 中 双 侧 损害 者 2 例 〈 呈 假 面具 面容 ), 表 
现 为 嘴 焉 和 眼 瞪 不 能 闭合 等 。 三 叉 神经 损 
害 者 27 例 (28 .1%)， 表 现 为 单 侧 或 双 侧 角 
膜 反 射 消失 ， 其 中 5 例 尚 伴 有 一 侧面 部 痛 
党 减退 。 舌 下 神经 损害 15 例 〈15 .6% ), 表 
现 为 舌 肌 萎缩 及 伸 舌 偏向 患 侧 ， 其 中 双 侧 
损害 者 4 例 ， 舌 完全 不 能 伸 出 。 说 话 含糊 
不 清 者 除 舌 咽 迷 走神 经 之 影响 外 ， 尚 与 舌 
肌 不 能 协调 运动 有 一 定 关 系 。 听 神经 损害 
者 7 例 及 副 神经 损害 者 6 例 。 动 眼神 经 核 
性 损害 眼球 固定 ， 瞳 孔 不 等 大 或 眼 瞪 下 
Æ) 者 9 例 (9.4%)。 
二 、 锥 体 束 征 
脑 干 肿 瘤 有 锥 体 束 征 者 80 例 (83 .3% )， 
其 中 以 此 作为 首发 症状 (一 向 肢 体力 弱 、 
RERE) 者 10 例 。 Ingraham 等 (2) 
指出 ， 脑 干 肿瘤 患 儿 的 锥 体 束 征 常 在 病程 图 17- 3 9.5 Y. 脑 干 肿瘤 致 交叉 性 麻 
中 早期 出 现 ， 表 现 为 肢体 力 弱 、 肌 张力 增 ECIAM h TEE MORBI UE IIR RO. 
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图 17-4 男 12 岁 ， RE 
(A) HEMEN, B) 左 侧 Chaddock 征 (+) 


高 、 腿 反射 亢进 及 病理 征 阳性 。Lassman ' 4， 指出， 肢体 瘫痪 先 从 一 侧 下 肢 开始 , 继 之 
发 展 到 该 侧 上 肢 。 本 组 表现 有 一 侧 胶体 力 弱 或 偏瘫 者 34 例 (35.4%)， 四 肢 瘫 交 者 3 例 。 
检查 单 侧 病理 反射 阳性 者 27 例 〈28.1%)， 双 侧 病 理 反射 阳性 者 53 例 (55.220, Ho 
征 多 在 颅 神经 损害 的 对 侧 , 这 是 典型 脑 干 病变 之 “交叉 性 麻痹 ”但 本 组 有 2 例 锥 体 束 征 在 
颅 神经 损害 之 同人 出。 本 组 首发 症状 为 瘫痪 者 1 例 (来 院 时 已 四 肢 次)。 有 的 作者 (6) 指出 ， 
这 可 能 是 因为 肿 净 侵 犯 桥 脑 背 内 侧 临近 顶 盖 的 区 域 ， 此 部 位 有 支配 下 肢 的 运动 的 欠 体 束 
通过 。 

三 、 小 胶体 征 

Ingraham 等 “2?) 指出 ,小 脑 体征 是 肿瘤 侵犯 小 脑 齿 状 核 - 红 核 -丘脑 束 所 致 。 多 数 表 
现 为 步 态 不 稳 和 闭 目 难 立 征 (Romberg 征 ) 阳性 ， 眼 震 和 共 济 失调 则 也 比较 常见 ; 
Lassman (+) 报告 儿童 脑 干 肿瘤 27 例 中 有 小 脑 体征 者 为 81%。 其 中 主要 表现 是 共 济 失调 及 
眼 震 。 本 组 首发 症状 为 小 脑 体征 者 19 例 (走路 不 稳 14 例 及 一 侧 肢 体 拙 繁 5 例 )。 来 诊 时 有 
小 脑 损害 表现 者 62 例 64 .6%)， 其 中 肢体 共 济 运动 障碍 者 44 例 ， 闭 目 难 立 征 阳性 者 31 
例 ， 眼 震 37 例 〈 多 数 为 水 平 眼 震 ， 少 数 尚 有 垂直 或 旋转 性 眼 震 )。 

四 、 颅 内 压 增高 

有 些 作 者 coo 指出 ， 脑 干 肿瘤 多 数 没有 颅 内 压 增高 ， 或 闫 内 压 增高 在 晚期 出 现 ， 
发 生 率 在 15 一 23.3% 之 间 。 本 组 病例 入 院 时 有 颅 压 增高 者 〈 视 乳头 水 肿 或 头 鼎 增 大 及 前 
向 张力 增高 ) 51 例 〈53.1%)， 其 中 头痛 伴 咀 心 呕吐 作为 首发 症状 虱 20 例 (20.8%). A 
内 压 增高 系 肿瘤 向 背 侧 突出 造成 第 四 脑室 或 导 水 管 的 狭窄 或 闭锁 所 致 。 

五 、 其 他 

有 精神 及 智力 改变 者 在 脑 干 肿瘤 的 病例 并 不 少见 。Lassman CÓ 的 27 例 儿童 脑 干 胶 质 
瘤 中 有 精神 改变 者 8 例 (29 .6% )。 他 指出 ， 精 神 症状 与 颅 内 压 增高 无 关 。 经 尸检 证 实 多 
数 肿瘤 侵犯 延 贿 。Foerster 等 发 现 延 条 肿瘤 患者 中 52.9% 有 精神 症状 :2 。 本 组 有 精神 改 
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变 者 20 例 (20.8% )。 其 中 表现 为 智力 减退 (学 习 成 绩 下 降 明 显 ) 或 进行 性 加 重 之 呆滞 者 
11 例 ， 有 病理 性 嗜睡 者 5 例 ， 精 神 不 正常 GRE GEMINO 3 例 ， 有 恐怖 感 者 1 例 ; H 
尿 困难 者 8 例 (8. 3%)， 此 为 植物 神经 功能 障碍 所 致 ， 头 时 有 18 例 (18.8%)， 其 中 7 例 
为 首发 症状 ， 这 可 能 与 肿瘤 影响 到 前 庭 神经 核 有 关 ; 强迫 头 位 者 5 例 ， 因 肿瘤 侵犯 延 租 
(3 例 已 发 展 到 上 颈 价 )。 头 部 外 伤 后 发 病 者 13 例 (13.5%)， 考 虑 外 伤 可 能 为 诱因 或 
巧合 。 

【辅助 检查 】 

一 、 腰椎 穿刺 

我 们 通常 用 于 眼底 无 视 乳头 水 肿 的 病例 。 本 组 27 例 作 此 检查 ， 脑 峭 液 蛋白 定量 正常 
范围 者 23 例 ， 蛋 白 定量 增高 者 4 例 ,( 最 高 达 156mg%)。 脑 脊 液 细 胞 数 皆 在 正常 范围 。 
Ingraham ¢? 等 指出 蛋白 定量 增高 者 说 明 肿瘤 已 接近 脑 干 表 面 或 进入 蛛网 膜 下 腔 。 我 们 
认为 腰 穿 结果 对 脑 于 肿瘤 的 诊断 帮助 不 大 ， 脑 背 液 蛋白 含量 不 高 时 不 能 排除 本 病 。 

二 、 超 声波 

本 组 做 此 种 检查 者 28 例 ， 篆 无 中 线 波 的 移 位 ， 其 中 有 9 例 报告 有 脑室 扩大 。 

三 、 脑 电 图 

本 组 13 例 ， 表 现 正常 者 5 例 ， 广 泛 性 轻 度 或 中 度 异 常 者 8 例 。 

四 、 造 影 检查 

早年 我 们 对 疑 有 脑 干 肿瘤 者 曾 行 各 种 造影 检查 。 其 中 脑室 康 瑞 (Conray ) 造 影 者 38 例 ， 
脑室 气 造影 26 例 (包括 3 例 气 脑 造 影 示 成功 改 做 此 检查 )， 气 脑 造 影 16 例 ， 椎 动脉 或 
脉动 脉 造影 者 4 例 ， 脑 室 造影 加 肪 动脉 造影 者 3 ee cee ait h (myodil) 脑室 
造影 者 1 例 。 脑 室 系 统 主要 改变 为 导 水 管 及 第 四 脑室 之 弧 形 向 后 移 位 (图 17- 5 )。 若 气 
脑 造影 成 功 尚 可 见 桥 池 之 狭 罕 或 闭锁 。 早 年 椎 动脉 (或 经 肪 动脉 、 造 影 对 脑 干 内 或 脑 干 外 肿 
闻 的 诊断 有 重要 作用 ， 脑 干 内 肿瘤 在 侧 位 像 可 见 基底 动脉 向 前 移 位 紧 贴 于 斜坡 ， 当 肿 痢 





图 17-5 脑 干 种 瘤 脑室 Conray 造 影 导 水 管 
及 第 四 脑 室 受 压 变形 并 向 后 上 移 位 
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较 大 时 在 额 枕 位 像 可 见 大 脑 后 动脉 及 小 脑 上 动 
脉 绕 行 部 位 向 外 移 位 ,两 侧 分 枝 间 的 距离 加 宽 ， 
有 变 成 贺 形 的 趋势 。 要 特别 注意 造影 后 的 病情 
观察 ， 尤 其 对 眼底 视 乳 头 有 水 肿 者 。 本 组 有 3 
例 为 脑室 康 瑞 造 影 ，1 例 气 脑 造 影 (眼底 正常 ) 
及 2 例 降 讨 气 脑 ( 皆 有 了 眼底 视 乳 头 水 肿 ) 造影 
后 病情 迅速 恶化 而 死亡 ， 考 虑 为 颅 内 压 之 波动 
促使 脑 干 功能 衰竭 所 致 。 其 中 有 1 例 尸 检 证 实 
为 肿瘤 内 有 新 鲜 出 血 。 故 有 颅 内 压 增高 者 在 造 
影 后 应 常规 给 予 脱水 治疗 或 必要 时 行 脑室 外 引 
流 ， 这 对 预防 病情 突变 可 能 有 一 定 帮助 。 

A. 脑 干 诱发 电位 (BAEP) 

脑 干 听觉 诱 发 电位 结合 其 他 听觉 功能 检查 
对 更 准确 地 诊断 肿瘤 部 位 有 所 帮助 。 有 人 报 
告 S 7 例 儿童 脑 干 肿瘤 其 中 6 例 听觉 诱发 电 
位 异常 。 

ACT 





图 17-6 


BOS, iF Be MCT 
FH. PARRER. BORE 


DLL BLZ E ETE EET DE TN IT EE DE NA 
桥 脑 小 脑 角 发 展 ， 亦 可 见 累及 小 脑 半 球 者 。 常 有 梗阻 性 脑 积 水 表 现 ， 并 可 见 有 第 四 
脑室 后 移 。CT 半 扫 不 论 其 恶性 程度 如 何 均 表现 低 或 等 密度 病灶 , 亦 可 见 有 混杂 密度 病 


图 17-7 


男 7 岁 , 脑 干 星 形 细胞 瘤 CT 加 
强 扫描 ， 可 见 脑 干 区 大 片 低 密度 区 





灶 。 增 强 检查 可 为 不 规则 区 域 性 或 不 均匀 
强化 (图 17-6,7)。 有 人 认为 CT 脑 池 造 影 
有 利于 将 脑 干 胶 质 瘤 与 脑 干 外 肿瘤 相 区 
别 (9)。 

+. MRI 

FRM BET 和 长 ;之 改变 ,多 
无 囊 变 或 出 血 ， 肿 瘤 边界 一 般 不 清 ， 形 态 
不 规则 。 与 CT 相 比 ， 除 了 无 骨 伪 迹 干扰 之 
外 还 能 更 好 的 显示 受累 部 位 ， 一 般 除 极 个 别 
低 恶性 度 星 形 细胞 瘤 之 外 ， 皆 有 Gd- DT PA 
的 增强 改变 (图 17- 8 ~13)。 

【诊断 和 鉴别 诊断 】 

健康 之 儿童 若 出 现 眼球 内 斜 ( 复 视 )、 
嘴 焉 、 说 话 不 清 、 走 路 不 稳 或 偏 竣 者 应 根 
到 有 本 病 的 可 能 性 。 若 检查 有 一 侧 颅 神经 
损害 和 对 侧 〈 或 双 侧 ) 锥 体 东 征 者 则 基本 
上 可 以 作出 脑 干 病 变 的 诊断 , 并 需 进 一 步 
检查 以 明确 诊断 。 我 们 要 注意 病人 颅 神经 
损害 出 现 的 次 序 和 早期 症状 ， 这 对 于 确定 


一 235 一 





图 17 8 女 2 岁 ， 脑 干 肿瘤 MRI 扫描 
CA) Ta BUERRUR RMA. MASALA FEA ti BN 
RR: OO T, BEREH. M BE fh 


脑 干 肿瘤 的 部 位 有 很 大 帮助 。 如 第 3 对 颅 神经 损害 为 主 时 ， 考 虑 为 中 脑 肿 瘤 ; 第 5 、6 、 
7 及 8 对 颅 神经 损害 为 主 者 为 桥 脑 肿瘤 ， 第 9 、10 、11 、12 对 颅 神经 损害 为 主 时 ， 应 
考虑 为 延髓 肿瘤 ， 若 第 3 至 12 颅 神经 皆 被 侵犯 ， 则 为 全 脑 干 肿瘤 。 本 组 病例 中 不 典型 者 
并 非 少见 ， 故 我 们 在 诊断 时 应 注意 与 某 些 神经 外 科 和 神经 内 科 的 疾病 加 以 鉴别 。 

一 、 小 脑 肿瘤 

儿童 颅 内 肿瘤 中 小 脑 肿瘤 最 常见 ( 移 母 细胞 瘤 、 星 形 细胞 瘤 等 )。 本 组 5 例 表 现 为 眼 


一 236 一 





B) 


图 I7 9 9851277, 脑 干 肿瘤 MRI 扫描 
(OO THIBARGRURAT SMART. (B) TH 
RARE AUS IE (S9. RA PAR A 
底 视 乳头 水 肿 、 眼 震 、 共 济 运 动 障碍 及 闭 目 难 立 征 (Romberg s 征 ) 阳性 等 。 术 前 考虑 
为 典型 小脑 肿瘤 ”， 手 术 结果 为 桥 脑 延 散 部 溪 内 肿瘤 。 尤 其 在 一 些 鼎 内 压 增高 发 生 较 早 
的 脑 干 肿瘤 ， 必 须 作 造影 或 CT 才能 与 小 脑 肿瘤 作出 鉴别 。 
二 、 大 脑 半球 肿瘤 
当 患 儿 有 进行 性 加 重 之 半 侧 肢体 力 弱 ， 甚 至 完全 偏瘫 而 无 明显 颅 神经 损害 时 常 误诊 
为 大 脑 半 球 肿瘤 。 故 我 们 早年 一 些 病例 作 了 脑 电 蜀 〈 6 例 )， 甚 至 颈 动 脉 造影 检查 6 
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图 17 10. 女 10 岁 , 脑 干 肿瘤 MRI 扫描 
CA Tz 权 重负 位 像 ， 肿 准 果 高 信号 区 ，( B )T| 权重 矢 状 位 肿瘤 
WOK. RAS Y 


例 )， 但 若 仔细 检查 还 是 能 够 发 现 一 些 用 大 脑 半 球 肿瘤 不 能 解释 的 体征 。 

三 、 第 三 脑室 后 部 肿瘤 

此 部 位 肿瘤 也 有 颅 神经 损害 、 小 脑 体征 及 锥 体 束 征 。 我 们 遇 到 HRA, REAR 
ME CT EJ BLE ER RE, BUM MCW TM, BIN P RA I 
后 部 肿瘤 。 

m. AR RME 
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图 17 10. 84 岁 、 脑 干 肿瘤 MRI 扫描 
ADT AR ARERR MB HRS CBT BMRA 
mL 

此 病 亦 有 多 发 性 后 组 颅 神经 损害 ， 锥 体 束 征 及 小 脑 体征 ， 但 患者 有 颈 短 及 发 际 低 等 
表现 。 经 颈 枕 侧 位 X 光平 片 可 确诊 。 

五 、 导 水 管 梗 阻 

中 脑 肿瘤 早期 引起 导 水 管 梗阻 。 脑 室 造 影 常 表现 为 导 水 管 以 下 不 显影 。 早 年 本 组 2 
例 病人 曾 一 度 诊断 为 导 水 管 梗阻 。 死 后 尸检 证 实 为 局 限 在 中 脑 的 星 形 细胞 瘤 (其 中 1 例 
SER fü BK Be EHE ERGO )- 回 顾 此 2 例 病人 入 院 时 检查 有 轻 度 动 眼神 经 核 性 损害 之 
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(B) 
图 17-12 HOS, MCPMIMTIdÍfA 

OO T; EUN, MARAA SRE MIE, CBO TL 权重 
矢 状 位 ， 低 信号 肿瘤 已 自 腹 铀 突出 至 脑 二 外 


体征 ， 与 一 般 单纯 导 水 管 梗阻 有 所 不 同 。 

六 、 某 些 神经 内 科 疾 病 

病人 来 我 院 就 诊 前 外 院 曾 诊 为 脑 干 炎 4 Pl. AROMAT 4 例 ， 脑 炎 3 例 及 多 发 性 神经 
根 炎 2 Bl. 

个 别 病例 开始 曾 诊 为 “ 胃 肠 炎 ”( 因 反复 哎 吐 而 无 其 他 症状 )， 但 来 诊 时 已 有 神经 系 
统 阳性 体征 ， 从 而 想到 脑 干 肿瘤 的 可 能 性 。 
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(B) 
图 17-13 女 8 岁 ， 脑 于 肿瘤 MRI 扫描 
COO THER RMA, SESS (B) Ti MER 
HHOSMAGP AB OB NLS 


【治疗 及 预后 】 

目前 公认 脑 干 肿瘤 治疗 最 有 效 的 手段 为 放射 治疗 。 有 些 学 者 主张 手术 加 放疗 ， 这 主 
要 根据 脑 干 肿瘤 的 部 位 、 春 性 或 实 性 、 向 脑 干 外 突出 多 少 来 作 决定 。 

多 数 作者 认为 ， 在 没有 颅 内 压 增高 时 无 手术 指 征 ， 可 在 检查 确诊 后 行 放射 治疗 ， 若 
有 脑 将 液 循环 梗阻, 可 做 侧 脑室 杭 大 池 分 流 术 ( 即 Torkildsen' s 手 术 )， 再 予以 放射 治疗 。 
Pool 9? e fü & 3 例 儿童 脑 干 胶 质 瘤 术 后 放射 治疗 取得 良好 效果 ， 经 随 诊 已 分 别 生 存 了 
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10 年 、20 年 和 22 年 。Lassiter 等 “9 的 37 例 脑 干 胶 质 瘤 中 有 34 例 行 手术 探查 〈 死 亡 率 
26 .5% )， 发 现 5 BITE CRUCE E OE CEA 12 30mD,. SE RHES EUR I 4 例 
获得 了 较 长 的 术 后 生存 期 (7 ~ 13 年 )， 故 建议 脑 干 肿瘤 在 放射 治疗 前 应 予以 手术 探查 。 
Panitch 和 Berg‘”) 曾 指出 ， 外 科 治 疗 和 生存 时 间 无 明显 关系 。 由 于 肿瘤 位 于 脑 干 ,过 去 
常 被 视 为 “禁区 ”手术 全 切除 肿瘤 几乎 是 不 可 能 的 ， 即 便 是 行 活 检 也 很 危险 ‘*。70 年 
代 以 来 支持 行 脑 二 肿瘤 探查 术 的 观点 有 所 增加 “!%, 体积 较 大 之 赛 性 肿瘤 ， 通 过 探查 
术 排 空 窜 液 可 延长 病人 存活 期 。 主 张 对 脑 干 肿 瘤 行 外 科 治 疗 的 作者 认为 通过 手术 可 以 达 
到 :CF 明 确 病 理性 质 ，@@ 切 除 突出 于 脑 干 外 的 痛 组 织 ，@ 排 室 瘤 腔 内 襄 液 ， 并 以 此 鉴别 
炎症 或 出 血 疾患 “3 。 然 而 ，Reigel 等 “?) 在 总 结 了 26 例 脑 干 肿瘤 活检 术 后 指出 ， 对 每 
个 病人 而 言 ， 活 检 术 并 未 延长 其 生存 时 间 。 虽 然 无 手术 死亡 ， 但 却 因 活检 术 加 重 了 颅 神 
经 的 损伤 ， 而 治疗 及 生存 期 此 未 因为 明确 了 病理 性 质 而 有 任何 改善 。 有 人 20) 认为 颈 延 
MAE EAE ERIS SF AR. Epstein GO 对 手术 切除 儿童 脑 于 肿瘤 进行 了 尝试 。 他 将 脑 
干 肿瘤 分 为 三 型 。I 型 ， 局 灶 型 ， 病 灶 局 限 ， 直 径 小 于 2 cm， 无 明显 瘤 周 水 肿 。 了 型 ， 
弥漫 型 ,病灶 较 大 ， 直 径 大 于 2 cm， 有 广泛 明显 的 瘤 周 水 肿 。 卫 型 ， 延 颈 交 办 型 ， 病 灶 
位 于 延 盘 与 绒 髓 交界 之 处 ， 未 波及 桥 脑 。 他 对 所 有 包括 各 型 的 34 例 儿童 脑 干 肿 痪 行 手术 
切除 肿瘤 ， 结 果 发 现 ， 卫 型 均 为 恶性 胶 质 瘤 ， 手 术 死 亡 率 及 致 残 率 均 较 高 。 而 大 部 分 
型 肿 痢 和 所 有 也 型 肿瘤 均 为 了 ~ 卫 级 星 形 细胞 瘤 。 手 术 可 明显 改善 症状 ， 病 情 在 相当 一 
段 时 间 内 较 稳定 。 因 而 他 主张 对 于 型 脑 干 肿瘤 尽量 行 手术 切除 ， 工 型 视 病 人 情况 而 定 ， 
I 型 则 以 放疗 为 主 。Reigel“*， 提 出 手术 的 指 征 : 诊断 不 清 而 CT 提示 可 能 为 良性 占 位 
性 病变 ， 如 血肿 、 炎 性 病变 、 皮 样 囊肿 : @) 突 入 第 四 脑室 内 的 肿瘤 ,如 室 管 膜 瘤 、 厢 肿 、 
乳头 状 瘤 及 皮 样 奏 肿 等 ; @@ 突 出 至 脑 干 外 生长 的 肿瘤 ， 即 有 些 生长 缓慢 ， 发 源 于 脑 干 的 
肿瘤 可 向 桥 脑 小 脑 角 、 松 果 体 区 及 第 四 脑室 生长 ; 图 影响 呼吸 的 赛 性 肿瘤。 

一 、 手 术 治 

肿瘤 如 向 桥 脑 小 脑 角 生 长 ， 可 作 该 侧 杭 部 拐杖 形 切口 (与 听 神 经 瘤 手术 切口 相同 )。 
手术 只 切除 突出 至 脑 干 外 的 部 份 肿 净 ， 解 除 脑 干 受 压 和 脑 峭 液 循 环 梗阻 即 可 。 此 切口 亦 
适用 于 桥 延 部 肿瘤 向 一 侧 生 长 者 。 多 数 肿瘤 从 第 四 脑室 底部 向 后 突出 或 脑 干 背 侧 均 匀 向 
后 隆起 ， 此 时 可 常规 作 后 颅 凹 正中 切口 , 咬 除 枕骨 鳞 部 及 切除 部 份 第 一 颈椎 后 弓 ，“Y” 
型 前 开 硬 膜 ， 先 切 开 小 脑 下 是 部 及 分 开 第 四 脑室 正中 孔 。 此 时 肿瘤 已 暴露 于 术 野 中 ， 如 
CT 上 显示 肿瘤 为 囊 性 ， 可 先 穿刺 ,缓慢 抽出 于 液 ， 然 后 在 肿瘤 距 室 管 膜 最 藩 处 切 开 ， 作 
肿瘤 分 块 切除 ， 手 术 最 好 在 显微镜 下 操作 。 如 有 超声 吸引 器 (CUSAD 则 在 肿瘤 实质 内 
边 破碎 肿瘤 组 织 边 吸 除 。 切 勿 损伤 脑 干 的 正常 结构 ， 如 遇 到 病人 出 现 呼吸 或 循环 功能 的 
明显 变化 ， 手 术 应 适可而止 ， 作 到 较 充分 的 内 减 压 即 可 。 如 发 现 脑 脊 液 循环 的 梗阻 解除 
不 好 ， 应 作 侧 脑 室 杭 大 池 分 流 ， 如 延 体 部 膨大 在 枕 大 池 处 放 入 分 流 管 困难 时 ， 可 向 下 咬 
开 第 二 和 第 三 颈椎 的 部 份 椎 板 ， 将 分 流 管 放 入 上 颈 髓 蛛网 膜 下 腔 。 

我 们 认为 外 科 手 术 治 疗 的 主要 目的 是 解决 脑 峭 液 循环 的 梗阻 ， 使 脑 干 得 到 碱 压 及 通 
过 肿瘤 组 织 活检 以 明确 病理 性 质 ， 配 合 放射 治疗 。 有 些 脑 干 肿瘤 可 以 做 到 部 份 或 大 部 份 
切除 。 本 组 手术 探查 47 例 ( 另 有 5 例 尸检 )， 其 中 活检 加 杭 大 池 分流 5 例 ， 肿 瘤 部 份 切除 
19 例 ， 肿 瘤 部 分 切除 加 侧 脑室 杭 大 池 分 流 16 例 ;肿瘤 大 部 份 切除 6 例 ， 肿 瘤 次 全 切除 1 
例 。 本 组 仅 有 5 例 (9.4%) MRA CE 5 ~ 30ml)。 术 后 ! 个 月 内 死亡 者 8 
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例 ， 手 术 死 亡 率 为 17 .0%， 死 亡 病例 中 5 例 为 肿瘤 部 份 切除 ， 术 后 出 现 呼吸 不 规律 ， 血 
压 及 脉搏 明显 波动 ， 终 因 脑 干 生命 中 枢 功 能 衰竭 死亡 。 另 3 例 亦 为 肿瘤 部 份 切 除 ， 术 后 
FERE, 呼吸 2 ~ 3 次 /分 或 无 自主 呼吸 ， 篆 在 5 天 内 死亡 。 通 过 造影 、CT 或 MRI 检 
查 提示 脑 干 肿 瘤 明 显 突入 第 四 脑室 或 与 小 脑 肿瘤 鉴别 困难 时 ， 应 行 手术 探查 ， 但 要 注意 
肿瘤 不 宜 过 多 切除 ， 尤 其 位 于 延 触 的 肿瘤 。 手 术 应 以 解除 脑 冰 液 循环 梗阻 为 原则 ， 无 论 
肿瘤 是 否 被 切除 ， 梗 阻 未 得 到 明确 解除 时 ， 均 需 加 行 侧 脑 室 杭 大 池 分 流 术 。 值 得 提出 的 
是 我 们 自 1986 年 以 来 采用 手术 显微镜 和 CO 激光 切除 3 例 脑 干 肿瘤 ， 取 得 了 良好 的 近期 
效果 ， 作 者 “认为 激光 气 化 肿瘤 对 周围 的 脑 干 正常 结构 损伤 极 小 ， 值 得 今后 进一步 扒 
广 使 用 。 

二 、 放 射 治疗 

长 期 以 来 ， 放 射 治疗 的 方法 被 认为 是 治疗 脑 干 肿瘤 的 主要 手段 。 有 报告 Ceo? 显示 
大 约 有 70 ~ 90% 的 病人 在 接受 第 1 个 疗程 放射 治疗 中 和 完成 后 ， 症 状 及 体征 可 得 到 改善 
(此 称 为 “早期 反应 ?)。 病 理学 检查 为 恶性 胶 质 瘤 者 多 无 此 情况 或 反应 甚 微 * 故 在 临床 上 
可 依 此 了 解 病人 的 预后 。 大 多 数 生存 期 长 的 病人 “早期 反应 ”多 较 明显 “tu 

一 般 认为 放射 总 量 应 为 50 ~ 55Gy (5000 ~ 5500rad)， 疗 程 为 5 ~ 6 周 ,每 日 照射 量 
不 大 于 2Gy 〈200rad)， 超 过 此 量 可 能 会 造成 放射 性 损伤 “zi)。 有 人 推荐 的 照射 总 量 为 
45~55Gy (4500~ 5500rad)， 疗 程 为 4 ~ 6 周 2) 照射 部 位 通常 为 后 颅 凹 瘤 床 局 部 。 
Reigel ‘?? 认 为 多 形 性 胶 质 母 细胞 痛 病 人 的 放疗 应 包括 冰 岩 。Lassman'*) 主 张 当 诊断 证 
实 后 应 当 立即 放射 治疗 ， 在 4 周 内 放射 总 量 应 达到 45Gy (4500rad)。 他 报告 的 15 例 病人 
中 ，8 例 在 放疗 后 颅 神经 损害 消失 ， 5 例 锥 体 束 征 、 步 态 及 语言 有 好 转 ， 但 是 缓解 期 通 
常 不 超过 8 个 月 ， 生 存 期 平均 为 15 .1 个 月 。 

在 过 去 的 20 年 间 ， 由 于 放疗 的 改进 ， 生 存 期 已 明显 延长 。 3 年 存活 率 由 9 % 升 到 
456: 5 年 存活 率 多 数 报道 为 20 ~ 30%， 最 高 统计 已 达 40%。 有 些 病 人 的 存活 期 已 超过 
LOAF (Ms 2s 3, 3) 〈 表 17- 2 )。 

表 17- 2 ”儿童 脑 干 肿瘤 放疗 BEER W 





作 例 数 放射 总 量 (mad) 3 年 存活 率 OO 5 年 存活 率 〈%) MEPER CO 
Bouchard 等 4 5000 ~ 6000 4 37 24 
Whyte 等 57 4000 45 

4000 22 

Lee 24 5000 45 14 14 
< 5000 0 0 
Steline 27 >5000 4l 
Kim 等 63 25000 35 
«5000 0 

Bloom 57 >5000 17 17 


Pool C? 曾 报告 3 例 儿童 脑 干 胶 质 瘤 术 后 放疗 取得 了 良好 效果 ， 经 随 诊 已 分 别 生存 
了 10 年 、20 年 和 22 年 。Stroink 'l6@) 报 告 组 织 学 证 实 为 星 形 细胞 瘤 工 ~ 了 级 者 6 例 , 放疗 
后 生存 为 3 ~ 23 年 (平均 12 .5 年 )。Penitch 和 Berg ”报告 接受 36 ~ 50G y (3600 — 5000rad) 
放射 治疗 病人 ， 其 生存 期 平均 为 47 .2 个 月 ， 而 未 接受 放疗 者 仅 为 15 .5 个 月 ， 有 放疗 “ 早 
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期 反应 ”者 平均 生存 期 为 60 .8 个 月 ， 无 早期 反应 者 平均 为 5. 6 个 月 。 恶 性 度 低 的 旺 形 细胞 
瘤 病 儿 生存 期 为 32 .4 个 月 ， 胶 质 母 细胞 瘤 为 6. 4 个 月 。Kim CO 等 报告 63 例 病人 ，45 例 昭 
射 量 为 40 Gy (4000rad) 以上， 其 余 在 50Gy (5000rad) 以 上 。 生 存 期 前 者 明显 低 于 后 
者 。 前 者 3 年 存活 率 为 29% ， 5 ~10 年 为 0; 后 者 存活 率 3 年 者 40%，5 年 者 35%% R10 
年 者 28% 。Lee 2) 报告 24 例 病人 放射 总 量 为 50Gy (5000rad) 以 上 者 存活 率 3 年 为 45%， 
5 年 为 14% 。 而 小 于 50Gy (5000rad) 存活 率 3 年 者 为 0 Ryoo '2) 曾 对 比 不 同 部 位 肿 
瘤 的 放 闻 效果， 丘脑 和 中 脑 肿瘤 5 年 的 存活 率 为 43%， 而 桥 脑 和 延 香 肿 瘤 的 5 年 存活 率 
为 30%; 在 3 年 内 死亡 的 病例 均 无 “早期 反应 ”。 

Freeman 9! 对 儿童 脑 干 肿瘤 采用 多 次 放疗 (heperfractional radiotherapy) 。 即 
110rad， 每 日 2 次 ， 间 隔 4 ~ 6 小 时 ， 总 量 6600rad 在 6 周 内 完成 。 在 34 例 病人 治疗 中 
71%% 改 善 ， 2 例 稳定 ，7 例 恶 化 , CT 随访 可 见 部 份 病例 肿瘤 缩小 。 并 认为 其 疗效 可 能 较 
单 次 放疗 为 佳 。 

综 上 所 述 ， 放 疗效 果 与 放疗 剂量 的 关系 密切 〈 表 17- 2 ), 但 很 难得 出 能 为 人 们 一 至 
接受 的 放射 剂量 ,一 般 认为 放射 总 量 应 在 40 ~50Gy (4000~5000rad) 之 间 C9 于 肿瘤 
瘤 床 直接 照射 时 最 有 效 。Halperin “4 对 儿童 脑 干 胶 质 瘤 放疗 照射 野 进行 研究 ， 在 37 例 
中 23 例 行 局 部 病灶 照射 ，14 例 行 全 脑 放疗 ， 所 有 肿瘤 均 为 星 形 细胞 瘤 3 ~ 4 级 ， 结 果 发 
现 两 种 方法 对 存活 无 差异 ， 因 而 不 主张 全 脑 放疗 。 总 之 ， 影 响 放射 治疗 效果 的 因素 是 多 
方面 的 ， 包 括 ， 肿瘤 生长 的 部 位 ， 病理 组 织 学 类 型 以 及 病人 在 放射 治疗 后 是 否 出 现 “ 早 
期 反应 ”等 。 存 活期 以 中 脑 部 位 的 星 形 细胞 瘤 的 病人 最 长 ， 而 延髓 部 位 的 低 分 化 胶 质 痛 
的 病人 则 较 短 “2)。 

【病例 报告 

例 1， 男 性 ，11 岁 。 

AG. Ska AE ML 1 周 ， 近 2 天 来 头痛 加 重 及 频繁 呕吐 。 检 查 ， 神 志清 醒 ， 哮 睡 ， 
有 强迫 头 位 ， 眼 底 早 期 视 乳 头 水 肿 ， 左 角膜 反射 迟钝 ， 左 面部 痛觉 减退 ， 有 水 平 及 垂直 
性 眼球 震 上 额 ， 左 侧 眼 球 外 展 不 能 到 边 ， 左 侧 轻 度 周围 性 面瘫 ， 左 侧 神经 性 耳 侮 ， 左 侧 咽 
反射 迟钝， 余 颅 神经 无 异常 。 四 肢 肌 张 力 稍 低 ， 腿 反射 右 侧 高 于 左 侧 ， 双 侧 病 理 征 阳性 
( 右 侧 更 明显 )， 左 侧 肢 体 共 济 运动 差 ， 颈 部 轻 度 抵抗 。 

因 患 儿 神 志 差 、 脉 搏 慢 50 次 /分 )， 急 诊 作 脑室 碳水 造影 。 显 示 侧 脑室 及 第 三 脑室 
对 称 性 扩大 ， 导 水 管 变 粗 ， 下 端 呈 喇叭 口 状 扩张 ， 第 四 脑室 未 显影 。 印 象 考虑 为 后 颅 叫 
肿瘤 而 急诊 手术 。 

全 麻 插 管 ， 行 后 正中 开 颅 ， 见 双 小 脑 扁 桃 体 轻 度 下 疝 。 第 四 脑室 正中 孔 有 一 厢 性 肿 
H FAAHAERE GAZE) 10m1。 午 壁 为 乳白 色 薄膜 。 于 液 总 量 为 25 ~ 30ml。 REDE 
满 第 四 脑室 及 梗阻 导 水 管 下 口 。 赛 的 底部 即 为 第 四 脑室 底 , 而 与 四 脑室 其 他 部 位 无 粘连 ， 
在 桥 延 部 左 侧 可 见 到 鱼肉 状 肿瘤 裸露 ， 考 虑 为 左 侧 桥 延 部 脑 干 内 胶 质 瘤 。 HOR HERE FE 
BIER eh Se eB AH HS A BEB RR. T ab IDEA. 

手术 后 恢复 顺利 。 腰 椎 穿刺 颅 压 不 高 ， 头 痛 及 呕吐 消失 ; 双 侧 病理 反射 已 不 明显 ， 
颅 神经 损害 与 术 前 无 变化 。 病 理 报告 星 形 细胞 瘤 生长 活跃 。 术 后 未 作 放 射 治疗 。 1 年 半 
以 后 再 次 出 现 头痛 、 呕 吐 、 浅 昏迷 ,第 二 次 急诊 入 院 ， 作 CT 证 实 为 左 脑 干 、 小 脑 及 桥 脑 
小 脑 角 有 高 密度 和 部 份 赛 性 变 之 肿 物 ， 脑 室 引流 3 天 后 第 二 次 手术 ， 发 现 桥 脑 肿瘤 突 向 
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左 小 脑 及 桥 脑 小 脑 角 , 抽出 春 液 30ml,， 在 显微镜 下 切除 肿瘤 。 脑 干 内 肿瘤 质 软 呈 灰 红色 ， 
作 到 肿瘤 次 全 切除 ， 术 后 作 放 射 治疗 1 疗程 (4000rad)， 半 年 后 症状 消失 ， 恢 复 正常 学 
习 与 生活 ， 至 今 已 9 年 无 复发 迹象 ， 能 胜任 技术 员工 作 。 

例 2， 男 性 ，9 岁 。 

因 低烧 、 头 痛 、 呕 吐 1 个 月 ， 左 侧 肢 体 轻 竣 3 周 于 1985 年 12 月 6 日 入 院 。 检 查 : 神 
清 ， 脉 搏 94 次 /分 ,呼吸 20 次 /分 ,血压 13 .3/10.7kPa (100/80 mmHg ), 说 话 构 音 不 清 ， 
眼底 正常 ,双眼 球 水 平 性 眼 震 ， 步 态 不 稳 ， 双 侧 共 济 障 碍 。Romberg 征 阳 性 ， 右 侧 肢体 
轻 竣 ， 肌 力 — 下级 ， 双 上 、 下 肢 病理 征 阳 性 。CT 扫 描 对 比 增强 可 见 脑 干 笨 内 低 密度 
影 ， 第 四 脑室 受 压 后 移 。 全 麻 下 俯卧 位 行 杭 下 正中 常规 开 颅 ， 切 开 硬 膜 后 ， 用 湿 棉 片 保 
护 小 脑 ， 用 功率 30W 聚 焦 CO? 激光 切 开 小 脑 下 是 部 ， 见 第 四 脑室 底 隆 起 ， 以 左 侧 明显 ， 
沿 四 脑室 中 线 切 开 室 管 膜 , 其 下 2 mm 可 见 脑 干 内 灰 红色 质 韧 肿瘤 ， 在 显微镜 下 改 用 15 ~ 
20W 散 焦 COz 激光 将 肿瘤 大 部 切除 。 术 中 生命 体征 平稳 ,病理 报告 星 形 细胞 瘤 生 长 活跃 。 
术 后 神志 清醒 、 左 眼 闭合 不 全 及 眼 震 。 左 侧 肢体 肌 力 恢复 至 卫 ~ IV SECT RA FI 
手 明 影 消失 。 术 后 3 周 出 院 放射 治疗 。 术 后 4 个 月 随访 一 般 情 况 好 ， 肢 体 肌 力 基本 恢复 
正常 。 

例 3， 女 性 ，9 岁 。 

因 头 痛 、 走 路 不 稳 、 人 饮水 发 哈 及 左 侧 岐 体力 弱 3 个 月 ， 1 个 月 来 头痛 呕吐 ， 双 耳 听 
力 下 降 及 排尿 困难 ， 于 1983 年 11 月 4 日 入 院 。 检 查 : 神 清 ， 反 应 迟钝 ， 一 般 情况 差 ， 脉 
搏 96 次 /分 ,呼吸 20 次 /分 ， 血压 10.7/8.0kPa (80/60mmHg )， 项 强 ,双眼 底 水 肿 出 血 ， 
左 角膜 反射 迟钝 ， 右 侧 第 5 、6 、7 、8 、9 、10 颅 神经 麻痹 ， 左 肢体 轻 竣 ， 肌 力 了 ~ 
轩 级 ， 左 下 肢 病理 征 阳 性 ,双眼 球 水 平 及 垂直 性 眼 震 ， 右 指 鼻 试 验 不 稳 。CT 扫 描 对 比 增 
强 见 脑 干 储 内 偏 右 不 规则 高 密度 影 ， 向 右 侧 桥 脑 小 脑 角 浊 渔 。 全 麻 下 行 枕 下 正中 常规 开 
颅 手术 ， 于 显微镜 下 见 肿瘤 位 于 桥 脑 右 侧 ， 右 第 5 、7 、 8 颅 神经 被 肿瘤 推 向 后 方 ， 切 
开 右 侧 小 脑 桥 脑 熙 ， 见 肿 净 紫 红色 部 分 压 变 ， 质 硬 仅 作 部 分 切除 。 术 中 呼吸 减 慢 7 ~ 8 
次 /分 ， 血压 升 高 达 21 .4/16kPa (160/ 120mmHg)。 病 理 报告 ， 星 形 细胞 交 卫 级。 术 后 
左 侧 肢 体 肌 力 恢复 至 IY 级 ， 眼 底 水 肿 消 失 , 颅 神经 麻痹 无 改善 。 术 后 复查 CT 显示 脑 干 肿 
瘤 大 部 消失 。 术 后 2 个 月 出 院 。 未 行 放疗 ， 随 访 术 后 半年 死亡 。 

三 、 化 学 治疗 

鉴于 化 疗 药物 配合 放疗 可 提高 脑 部 其 他 部 位 胶 质 瘤 的 存活 率 。 国 外 有 人 对 儿童 脑 干 
肿瘤 的 化 疗 及 联合 放疗 进行 尝试 ， 但 疗效 不 肯定 。 选 用 的 药物 有 长 春 新 碱 ， 卡 氮 介 
(BCNU), 3 GERE (CCNU )， 胺 基 甲 基 叶 酸 及 5 - 气 尿 畴 啶 等 。 有 人 报告 6 例 病人 
用 BCNU、 长 春 新 碱 及 静脉 注射 胺 基 甲 基 叶 酸 联 合用 药 ， 5 例 病人 有 效 。 其 中 2 例 生存 
期 超过 5 年 。 美 国 加 州 大 学 旧金山 分 校 (UCSF) 对 45 例 儿童 脑 干 肿瘤 进行 化 疗 后 指出 : 
单独 用 药 及 与 放疗 联合 用 药 对 病人 的 生存 期 无 明显 差别 。25 例 放疗 加 化 疗 的 病人 1 年 存 
活 率 为 32%，5 年 存活 率 为 8 % ， 其 疗效 甚 致 低 于 单独 放疗 (其 中 有 些 是 放疗 失败 
A)” Edwards ‘报告 ， 肿 瘤 位 于 桥 脑 和 中 脑 者 化 疗 的 存活 率 较 长 ， 而 位 于 延 揣 者 
RE. 

总 的 来 看 ， 儿 童 脑 干 胶 质 瘤 的 预后 与 多 种 因素 有 关 。 有 的 作者 “sw) 认为 其 预后 与 
放疗 剂量 及 是 否 完成 放疗 有 密切 关系 。 此 外 肿瘤 部 位 、 肿 瘤 病 理性 质 及 来 诊 的 早晚 等 因 
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素 与 预后 有 很 大 关系 。 中 脑 区 肿瘤 预后 相对 好 于 桥 脑 肿瘤 ; I ~ TL 级 星 形 细胞 瘤 预后 优 
于 多 形 性 胶 质 母 细胞 瘤 。Shibamboto 4) 将 脑 干 胶 质 瘤 CT 表现 分 为 三 型 ，I 型 为 无 强化 
病灶 ， 表 现 为 低 密度 病变 ; 1 型 弥散 性 强化 ， 卫 型 为 环 状 强化 。 肿 瘤 型 较 多 ， 后 面 两 
型 较 少 。 三 型 病灶 对 放疗 反应 分 别 为 77%，64% 和 50%。 5 年 生存 率 三 型 分 别 为 33%6 、 
15% 和 零 。 以 环 状 强化 病灶 预后 最 差 。 这 类 病灶 多 为 恶性 胶 质 瘤 ， 肿 瘤 中 心 有 坏死 
出 血 。 

肿瘤 大 小 亦 与 预后 相关 。Shibanboto “%) 的 42 例 分 析 中 ， 肿 瘤 小 于 6 cm? 者 5 年 生 
存 率 为 56% 而 肿瘤 6 ~ 20cm? 和 20cm3 以 上 者 5 年 生存 率 分 别 为 16% ME. 

Bl T Je HUM 5 年 生存 率 一 般 报 道 为 30 ~40% ,10 年 生存 率 10 ~ 20% O7 1 9)。 不 同 
部 位 肿瘤 其 预后 有 差异 。 中 脑 肿瘤 预后 最 好 ， 其 5 年 生存 率 可 达 70% A, gN E 
肿瘤 约 20 ~ 30%。Eifet “9 分 析 发 现 80% 病例 死亡 均 在 治疗 后 2 年 内 发 生 。 

GER SO 
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第 十 八 章 BRAK 


【概述 】 

松 果 体 区 又 称 “第 三 脑室 后 部 ”， 松 果 体 区 肿瘤 是 儿童 最 常见 的 颅 内 肿瘤 之 一 。 它 是 
指 一 组 原 发 于 松 果 体 区 的 肿瘤 ， 其 组 织 来 源 各 异 ， 每 一 类 肿瘤 有 其 相对 独特 的 病程 及 临 
床 表现 ， 治 疗 方法 及 预后 也 不 尽 相同 ， 从 而 构成 了 该 区 肿瘤 的 复杂 多 样 的 临床 表现 。 此 
外 ， 由 于 其 位 置 深 在 ， 手 术 难 度 也 大 ， 治 疗 方法 也 有 一 些 争议 。 正 如 Hoffman C9 指出 
的 “ 松 果 体 区 肿瘤 的 治疗 是 对 神经 外 科 医 师 的 重大 挑战 。? 随 实验 技术 和 诊断 治疗 手段 的 
不 断 发 展 ， 新 技术 的 不 断 出 现 ， 特 别 是 近 40 年 来 对 松 果 体 腺 功能 的 认识 有 很 大 发 展 ， 使 
该 区 肿瘤 的 基础 和 临床 研究 获得 了 引 人 注 目的 发 展 ， 从 而 大 大 改善 了 病人 的 预后 。 

一 、 松 果 体 生理 及 生化 

松 果 体 又 称 脑 上 腺 〈epiphysis ) ， 来 源 于 神经 外 胚 叶 ， 主要 由 松 果 体 细胞 和 神经 胶 
质 细胞 组 成 ， 外 被 软 脑膜 形成 的 被 村 包 课 。 随 年 龄 的 增长 ， 腺 体内 结缔 组 织 不 断 增加 ， 
成 年 后 又 不 断 有 钙 盐 沉积 ， 形 成 大 小 不 等 的 颗粒 称 松 果 体 石 或 脑 砂 (acervuli )， 头 颅 X 


线 平 片上 表现 为 斑点 状 钙化 。 
松 果 体 腺 是 近年 来 颇 为 人 们 所 关注 的 具有 活跃 功能 的 内 分 说 器 官 ， 其 生理 生化 在 儿 
童 及 青春 期 尤为 活跃 ， 是 神经 内 分 泌 - 生 殖 轴 的 重要 组 成 部 份 “725 Gulzeti 早 在 1896 


年 就 发 现 松 果 体 的 内 分 小 活动 与 性 腺 功能 有 关 。 近 代 的 基础 实验 研究 发 现 它 可 产生 多 神 
经 递 质 如 初 黑 激素 (melatonin), XB LARK (NE), 5 -羟色胺 ( 5 -HT ), 组 织 胺 
及 多 种 多 肽 类 神经 调控 子 ， 这 些 递 质 之 间 同 样 存在 密切 的 关系 “。 松 果 体 细胞 内 5 -HT 
含量 远 远 高 于 其 它 器 官 “5 。 高 浓度 的 5 -HT 是 由 松 果 体 细胞 摄取 的 色 胺 酸 在 羟 化 酶 作 
用 下 所 形成 的 “%) 。 除 其 自身 的 生理 效应 外 ， 5-HT 又 是 褪 黑 激素 和 其 他 松 果 体 吗 嗓 胺 
类 物质 合成 的 中 介 体 。 褪 黑 激素 即 是 由 5 -HT 乙 通 化 成 N -乙酰 5 e OR 68 9 3E CIC T 
R n 较 其 他 内 分 小 器 官 不 同 的 是 松 果 体 腺 几乎 不 能 存储 初 黑 激素 ， 合 成 后 随即 释放 
故而 叫 噪 胺 的 浓度 与 松 果 体 腺 内 初 黑 素 水 平 密 切 相关 50 。 

褪 黑 激素 是 近年 来 人 们 广泛 研究 的 松 果 体 激素 。Goldman 69 研究 表明 ， 松 果 体 的 
分 洛 活 动 受 光照 周期 影响 呈 明 显 的 屋 夜 节律 ， 表 现 为 白天 合成 分 洲 减 少 而 在 夜晚 明显 增 
加 。 这 种 县 夜 节律 性 分 刻 在 人 类 亦 得 到 证 实 's%' s) 。 褪 黑 素 的 肝 代谢 产物 6 FS RK 
(6 -hydroxymelatonin) 同样 有 此 节律 性 变化 ‘5) 。 

早 在 40 年 前 就 发 现 黑暗 对 生殖 功能 有 抑制 作用 ， 这 种 作用 由 松 果 体 所 介 导 。 如 缩短 
仓鼠 的 日 照 时 间 可 引起 其 性 器 官 的 获 缩 和 性 激素 水 平 的 变化 ， 这 种 变化 可 由 松 果 体 切除 
而 消失 。 进 一 步 的 实验 发 现 上 述 变化 是 由 初 黑 激素 来 完成 的 。 当 然 这 种 抑制 效应 是 有 而 
受 性 的 “8 %)。 而 性 激素 的 变化 主要 表现 在 垂体 激素 LH FSH 和 PRL 的 变化 上 , 尤 以 PRL 
突出 Cs， ©), 

人 类 松 果 体 腺 功能 的 基础 研究 较 少 。 有 理由 相信 ， 由 于 人 类 采用 人 工 光照 、 控 制 温 
度 等 ， 使 由 初 黑 激 素 所 介 导 的 光照 生殖 基础 已 不 甚 明显 ， 人 们 实验 发 现 言 人 尿 责 固 醇 含 
量 较 正常 人 低 ， 言 人 女童 初潮 时 间 改 变 “#,6)。 少 数 有 关 人 类 褪 黑 激素 调控 与 生殖 关系 


一 249 一 


BAS ETC dc BA M TROC B 4E EIS IE E RE c. ORA Du RE CORO AK CO, 
Sil man '5? 研究 表明 青春 期 男性 白 日 血 中 初 黑 激素 浓度 明显 降低 ， 而 女性 则 不 明显 。 
Cohen- 5? 测定 了 33 例 青春 期 延迟 男性 血清 褪色 素 免 疫 活性 ,发 现 其 水 平 明 显 高 于 正常 。 
同时 他 还 发 现 青 春 期 延迟 者 在 青春 中 、 后 期 褪 黑 激素 水 平 较 正常 为 高 。 但 也 有 作者 实验 
结果 与 Silman 和 Cohen 不 同 , Lenko “s%) 未 能 在 青春 期 前 中 受 试 者 血清 和 尿 中 测 到 褪 黑 
激素 变化 ， 6 RAR BRI A, Poth (05? 实验 结果 与 Lenko 相 近似 。 

综 上 所 述 ， 松 果 体 分 小 与 性 腺 功能 ， 包 括 垂体 功能 状态 之 间 的 关系 尚 有 待 进一步 探 
讨 。 但 不 容 忽视 的 是 ， 松 果 体 功能 紊乱 或 破坏 无 疑 会 对 性 腺 功能 有 重要 的 作用 。 当 然 除 
对 生殖 功能 影响 外 ， 松 果 体 所 分 小 的 多 种 活性 物质 还 对 甲状 腺 、 肾 上 腺 皮质 功能 、 中 枢 
神经 系统 的 生化 代谢 、 肿 瘤 生长 、 体 温 调节 及 行为 有 一 定 影响 。 


=. BRE 
松 果 体 区 肿瘤 比较 少见 ， 欧 美文 献 报告 “!… 239 占 脑 瘤 总 数 的 0.4~ 1 % 。 在 日 本 
的 发 病 较 高 ， 占 全 年 龄 组 脑 瘤 总 数 的 4.5~8.4 % 7, 国内 罗氏 7) 曾 报告 占 全 年 龄 组 


脑 瘤 总 数 的 1.1% 〈 即 颅 内 肿瘤 11378 例 中 发 生 在 松 果 体 区 者 占 126 例 )。 儿 童 和 少年 松 果 
体 区 肿瘤 发 病 明显 高 于 成 人 。Hoffman “© 报告 在 1950~ 1982 年 间 共 收治 儿童 颅 内 肿瘤 
1184 例 ， 其 中 松 果 体 区 者 61 例 〈 占 5.2%6 )。 国 内 上 海 资 料 O 松 果 体 区 肿瘤 有 84% 发 生 
在 青少年 及 儿童 。 白 广 明 等 “* 报告 儿童 松 果 体 区 肿瘤 占 儿 童 脑 瘤 总 数 的 4. 4% 。 本 组 脑 
瘤 中 发 生 在 松 果 体 区 者 有 111 例 ， 占 同期 儿童 磊 内 肿瘤 总 数 的 5. 6% 。 

三 、 年 龄 与 性 别 

本 组 年 龄 最 小 者 1 岁 (黑色 素 瘤 )，0 ~ 3 岁 者 4 例 ，4 ~ 7 岁 者 33 例 ，8 ~ 12 岁 者 
43 例 ，13 ~15 岁 者 31 例 。 故 年 龄 中 以 学 龄 期 比较 常见 。 不 同类 型 肿瘤 之 间 ， 最 小 年 龄 及 
平均 年 龄 稍 有 不 同 ， 生 殖 细胞 瘤 年 龄 最 小 者 6 岁 ,发 病 高 峰 12 ~ 14 岁 ,平均 年 龄 为 10 岁 ; 
畸 胎 瘤 最 小 年 龄 3 岁 ， 发 病 高 峰 7 ~ 8 岁 ,平均 年 龄 为 9 岁 ， 胶 质 瘤 者 最 小 年 龄 2 岁 ( 室 
ERM), 发 病 高 峰 13 ~ 15 岁 ， 平 均 年 龄 11 岁 。Smith CO 指出 此 部 位 肿瘤 多 数 发 生 在 16 
岁 以 前 。 

松 果 体 区 肿瘤 男性 占 绝对 优势 。Suzuki 等 05948 t 19 1S EIR A RE, AC HEAL 
19). Rusell MSachs 49 报告 7 例 及 收集 文献 上 的 51 例 共 58 例 ， 其 中 男性 占 88%。 
Marshall 等 “综合 文献 109 例 松 果 体 区 肿瘤 ， 其 中 男性 占 93 例 (85 .3% )。 本 组 111 例 中 
男性 占 88 例 (79 .3%)， 女 性 23 例 (20 .7% ); 不 同 肿瘤 类 型 性 别 发 生 率 有 所 不 同 ， 生 殖 
细胞 瘤 中 男性 72 ,5%， 崎 胎 瘤 中 男性 占 100%; 胶 质 瘤 中 男性 占 45 496. Hoffman Rf 
61 例 儿童 松 果 体 区 肿瘤 病理 类 型 、 性 别 及 年 龄 有 详细 的 分 析 〈 表 18- 1 )。 

四 、 肿 瘤 的 组 织 学 类 型 

我 们 按 国际 上 比较 通用 的 Russell 和 Rubinstein OD 的 分 类 方法 〈 表 18 - 2 ) 稍 加 修改 
(其 中 第 四 类 “ 非 肿 瘤 性 压 肿 ”本 组 未 包括 在 内 ， 而 将 “其 他 ” 列 为 第 四 类 )， 主 要 根据 
其 细胞 来 源 分 为 四 类 ( 表 18-3), 即 来 源 于 胚 生殖 细胞 者 多 数 为 生殖 细胞 瘤 (又 称 非典 型 畸 
HARD, 肿瘤 来 自 凸 生殖 细胞 者 将 近 70%, 其 中 生殖 细胞 瘤 占 36%， 畸 胎 瘤 和 恶性 畸 胎 瘤 
占 总 数 的 30%; 而 来 源 于 松 果 体 实质 细胞 的 松 果 体 细胞 瘤 和 松 果 体 母 细胞 瘤 占 总 数 的 
8.1%; 来 源 于 胶 质 细胞 的 主要 为 星 形 细胞 瘤 和 室 管 膜 瘤 占 19 .8%， 其 他 细胞 来 源 者 占 
2.7%。 
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表 18 1 


儿童 松 果 体 区 肿瘤 61 例 (1950 ~ 1982)”* 





男性 


女性 


总 数 FHER P) 





来 自生 和 将 细 胞 的 肿瘤 
生殖 细胞 瘤 
ER ERR 
B PEMA RET 
AE SH fl ht 
BE PE AE HE A 
总 k 
来 自 松 果 体 实 质 细 胞 的 肿瘤 
松 果 体 细胞 瘤 
松 果 体 母 细胞 瘤 
恰 果 体 母 细胞 瘤 松 果 体 细胞 疾 
HR EE SB A Be R 
总 k 
来 自 胶 质 细胞 的 肿瘤 
WEM C ~ 0 
插 形 细胞 的 U~ N 
总 ox 
REMER (Unverified) 
总 it 
* B BE ILM BEBE (Hoffman) 
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松 果 体 区 肿瘤 的 分 类 * 


生 秆 细胞 手 ( 不 典型 畸 胎 痢 ) 和 其 他 UT DEOS EG 
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* W H Russell Rubinstein (1977) 


15 9.8 
3 uu. 
2 10.5 
3 9.0 
1 13.0 
2 10.8 


1 10.0 
u 21 
1 0.9 
1 0.9 
u 3.5 


5 8.6 
3 5.7 
8 7.2 
15 9.3 
61 7.7 


松 果 体 区 肿瘤 儿童 与 成 人 在 
病理 性 质 上 有 所 不 同 , 儿 童生 殖 细 
胞 瘤 和 畸 胎 瘤 多 见 ， 成 人 则 神经 
BFR AT RS Rubinstein “2 
报告 松 果 体 区 生殖 细胞 瘤 占 半数 
以 上 ，Davis 报 告 100 例 此 部 位 
LL IESU LIII “4 。 
Degirolami & OO 报告 35 例 松 果 
体 区 肿瘤 中 生殖 细胞 瘤 占 14 例 ， 
畸 胎 瘤 3 例 , 松 果 体 细胞 瘤 3 例 ， 


松 果 体 母 细 胞 瘤 5 例 ， 胶 质 瘤 10 例 。Hoffman C ?综合 6 组 松 果 体 区 肿瘤 文献 加 上 自己 
的 61 例 共 369 例 , Se 3L FUR 生殖 细胞 的 肿瘤 占 总 数 的 59 .1%， 其 中 单纯 生殖 细胞 瘤 占 总 
数 的 39 .0%; 来 自 松 果 体 实质 细胞 的 肿瘤 占 14 .1%; 胶 质 瘤 占 26 .8% 。 本 组 生殖 细胞 瘤 占 
总 数 的 36%: 畸 胎 瘤 也 来 自 胚 生殖 细胞 ,此 部 位 发 病 率 也 较 高 ， 几 乎 徊 为 男孩 ， 本 组 占 总 
数 的 26 .1%, 胶 质 瘤 中 以 星 形 细胞 瘤 常 见 ,成 人 组 此 部 位 胶 质 瘤 占 40% ,而 本 组 仅 占 1/5。 


【病理 】 


松 果 体 区 肿瘤 包括 多 种 肿瘤 类 型 , 如 生殖 细胞 瘤 、 松 果 体 细胞 瘤 和 松 果 体 母 细胞 瘤 、 


畸 胎 瘤 、 皮 样 赛 肿 和 表皮 样 权 肿 等 ， 下 面 将 逐一 描述 。 
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一 、 大 体 所 见 表 18- 3 儿童 松 果 体 区 肿瘤 组 织 学 类 型 (111 例 ) 
(—) EMAR EERE 

肿瘤 组 织 学 类 型 例 数 % 

生 组 织 (WHO) 的 神经 系统 肿瘤 E 
分 类 中 称 之 为 “ 胚 生殖 细胞 瘤 ”。 I 来 自 有 是 生殖 细胞 的 肿瘤 77 69 .4 
过 去 很 长 时 间 在 神经 外 科 领 域内 quar ki 3640 
6 » T 26.1 

称 之 为 < 松 果 体 瘤 ”， 现 在 这 一 名 cana z E 
称 已 废除 ， 而 称 为 生殖 细胞 瘤 。 RSEMRLEKERM $ zs 
大 体 所 见 ， 肿 瘤 直径 大 者 可 A4tM LEAN 1 Hn" 
MEK, BERK, KERR D 来 自 松 果 体 实质 细胞 的 肿 痪 9 8.1 
润 性 生长 , 周围 脑 组 织 境界 不 清 ， 3i LE RUE E 3 2.7 
质 软 而 脆 ， 肿 瘤 组 织 易于 脱落 ， er 6 5.4 
m BE LÀ 22 19.8 

也 有 的 肿瘤 呈 胶 冻 状 外 观 ， 可 见 pa " ei 
Hid. REMER Pik ESNE s s 
病例 证 实 本 肿瘤 经 常 以 直接 蔓延 m H HT 
的 形式 向 周围 脑 组 织 浸润 破坏 ， 4i 2 c pe OI 1 0.9 
ESL ULM UR "fd" EK, N 其 他 3 2.7 
造成 多 部 位 损害 的 临床 表现 。 脉络 从 乳头 状 癌 1 0.9 
(二 ) M RAEAUR HR IR E MAREM i oe 

母 细胞 瘤 ” 本 肿瘤 是 松 果 体 实质 rigor Het diese 


BAAS M, 4 TL. KR M —————————————— 
本 多 为 灰 红色 、 质 软 ， 略 呈 半 透明 状 。 肿 瘤 可 突入 第 三 脑室 内 生长 ， 基 底部 旦 温 渔 性 生 
长 ， 与 周围 组 织 境界 不 清 。 

(三 ) WEB ”肿瘤 有 完整 包 膜 ,境界 清楚 ， 表 面 光 滑 或 结 节 状 〈 图 18- 1 )。 旦 球形 
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图 18- 1 


B 8 岁 , 松 果 体 区 畏 胎 瘤 手术 切除 标 
本 ,肿瘤 大 小 5 x 4 x 3cm, lid, AEE 
发 、 牙 齿 、 骨 骼 及 脂肪 等 


或 卵 贺 形 。 与 脑 组 织 有 粘连 。 切 
面 可 见 有 大 小 不 等 的 囊 腔 和 实体 
的 肿瘤 团 块 。 

《四 皮 样 囊肿 和 表皮 样 囊肿 
皮 样 囊肿 大 体 所 见 ， 肿 瘤 境界 清 
楚 ， 包 膜 完整 ， 球 形 或 孵 圆 形 ， 
同 周围 脑 组 织 有 粘连 。 旦 白色 ， 
有 时 呈 黄 色 或 褐色 。 切 面 可 见 压 
HEROS SA), BAARKAE 
油脂 样 物 ， 角 化 的 上 皮 ， 并 有 毛 
发 夹杂 其 中 。 于 内 有 少许 混浊 性 
液体 。 

RRR HLA “LERE 
肿 ” 或 “ 胆 脂 瘤 ” 之 称 。 大 体 所 
见 ， 大 小 不 一 ， 由 于 生长 部 位 不 
Fl, TORE. RB, AX 


整 的 包 膜 。 表 面 光滑 或 偶 见 结 节 状 ， 春 肿 表 面 可 见 有 清晰 的 血管 分 布 。 切 面 赛 性 ， 讨 内 
充满 白色 或 黄白 色 角 化 物质 ， 形 如 软 螨 ， 强 光 下 似 有 珠光 。 有 时 角 化 物 液化 ， 而 形成 粘 
BRAK. 肿瘤 同 脑 组 织 之 间 有 胶 质 纤维 和 胶原 纤维 增生 。 致 使 赛 肿 与 脑 组 织 粘 连 不 易 
分 离 。 

二 、 镜 下 所 见 

(一 ) 生殖 细胞 瘤 ” 肿 瘤 细胞 有 大 小 两 种 。 大 细胞 类 似 如 上 皮 细 胞 ， 胞 浆 丰 富 星 贺 
形 ， 大 小 一 致 ， 细 胞 核 贺 形 ， 常 可 见 有 一 突出 的 核 小 体 ， 可 找到 核 分 裂 。 小 细胞 属于 淋 
巴 细胞 ， 是 机 体 对 肿瘤 的 免疫 反应 。 两 种 细胞 呈 散 在 或 各 自 呈 集 状 ,彼此 互相 穿插 分 布 。 
淋巴 细胞 常 密集 于 血管 周围 (图 18-2 )。 肿 瘤 间 质 较 少 ， 血 管 多 少 不 一 。 可 以 看 到 肿瘤 
呈 小 灶 状 或 片 状 坏死 ， 有 小 出 血 灶 ， 偶 可 见 点 状 钙化 。 部 份 肿瘤 分 化 较 差 。 大 细胞 胞 浆 
很 少 ， 细 胞 核 染色 浓 且 细胞 核 内 结构 不 清楚 〈 图 18- 3 )。 

本 肿瘤 属于 恶性 肿瘤 ， 对 于 放射 治疗 有 较 高 的 敏感 性 。 





图 18 2 ”生殖 细胞 瘤 镜 检 :， 瘤 体 含 二 种 细胞 ,分 布 不 均 
匀 ， 二 和 神 细胞 密集 如 时 状 分 布 于 血管 周围 CHE x 200) 


^ 





Bis 3 生殖 细胞 瘤 高 倍 镜 下 显示 小 细胞 为 淋巴 细胞 ， 
大 细胞 为 生殖 细胞 (HE x 400) 
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(二 ) M UE RUR CRUS REGE MRA HEAR SL CA M. REEERE, URL A 
fe SUI EG IPVEREAK, BKK, SRR, MMS BAD RE SE fo FE ff, 
有 时 可 见 肿瘤 细胞 形成 典型 和 不 典型 的 环 状 排列 ， 偶 见 形成 类 似 假 菊 形 团 样 结构 。 本 肿 
瘤 核 分 裂 相 不 多 见 ， 但 是 恶性 变 时 则 细胞 容易 发 生 颅 内 沿 脑 脊 液 循环 的 播 散 ， 形 成 蛛网 
膜 下 腔 的 种 植 (图 18- 4，5 )。 

(三 ) 哮 胎 瘤 。 礁 壁 为 纤维 结缔 组 织 构成 ” 讲 内 可 见 多 胚层 混合 的 组 织 结构 , 如 皮肤 
和 附属 器 、 骨 、 软 骨 、 脂 肪 、 肌 肉 、 神 经 、 呼 吸 道 上 皮 、 肠 上 皮 和 柱状 上 皮 等 。 脑 内 的 
畸 胎 瘤 有 时 包括 有 生殖 细胞 瘤 成 份 ， 绒 毛 膜 上 皮 瘤 成 份 或 者 有 一 些 幼稚 的 上 皮 成 份 ， 这 
种 情况 应 诊断 为 恶性 畸 胎 瘤 或 畸 胎 痛 。 因 此 诊断 畸 胎 瘤 时 应 观察 蠢 内 的 各 种 组 织 ， 以 锡 
遗漏 恶性 畸 胎 瘤 的 诊断 而 延误 治疗 。 

(RD. 表皮 样 宫 肿 和 皮 样 可 肿 ” 皮 样 囊 肿 镜 下 所 见 囊 壁 由 两 层 构 成 , 外 层 由 纤维 组 织 


EN 





E18 A SR SRNR AN AE A Se ITE RTL 
不 典型 环 状 排列 的 肿瘤 细胞 间 有 薄 辟 血管 (HE x 100) 





图 18- 5 松 果 体 细胞 瘤 高 信 镜 下 胞 体 直 径 较 小 , 胞 浆 
D, Bkk, ERGI (HE x 400) 
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HR Fav i Be RRL, PRAT OAR EAM, MATER. ET. KKR OR 
肤 附 属 器 官 。 

表皮 样 村 肿 镜 下 最 外 层 是 纤维 组 织 形成 的 纤维 膜 。 大 的 内 层 为 厚薄 不 一 的 复 层 鳞 状 
上 皮 ， 上 皮层 次 同 皮 肤 表皮 相同 。 细 胞 内 可 看 到 角质 颗粒 ， 细胞 之 间 有 细胞 间 桥 。 腔 内 
角 化 物 为 层 板 状 角 化 上 皮 ， 并 可 见 其 中 散在 大 量 胆固醇 结晶 。 此 外 讲 内 有 时 可 见 炎 性 反 
应 并 可 见 到 异物 巨细 胞 ， 偶 见 钙化 〈 图 18- 6，7 )。 

【临床 表现 】 

松 果 体 区 肿瘤 的 病程 取决 于 肿瘤 的 位 置 ( 偏 前 或 偏 后 )、 体 积 大 小 和 组 织 学 类 
型 ， 一 般 说 来 病程 较 短 ， 本 组 病例 病程 自 10 天 至 2 年 ， 平均 病程 约 为 6 TARA, m 
病程 在 3 个 月 以 内 者 占 1/3。Smith ‘指出 此 部 位 肿瘤 病程 自 4 天 至 5 年 ， 平均 病程 为 
1 个 月 。 





图 18- 6 RR CEE) 镜 检 : 外 层 为 纤维 膜 ， 
BEARER HARE (HE x 100) 





图 18-7 RRR ED BRAT. 细胞 内 可 见 
角质 颗粒， 细胞 间 为 细胞 间 桥 (HE x 400) 


EREKTA PEK, LISTS BRR RE, FR AP AOR, THE 
^M E 5; ^ 95) BAB BA. A RR Pe A AS =, ON 
KERR: QAM IE: OAD WRAL ( 表 18- 4; 18-5). 














表 18-4 主要 症状 (111 例 ) 表 18- 5 主要 体征 (111 例 ) 
症状 例 数 % 体 征 例 数 LÀ 
头痛 96 86.5 视 乳 头 水 肿 106 95.5 
呕吐 95 85.5 上 视 障碍 68 61.3 
Rx 34 30.6 外 展 障碍 48 43.2 
aa z Ier 共 济 运动 障碍 33 29.7 
抽 搞 发 作 21 18.0 双 侧 病理 征 25 22.5 
ae ue 16 单 侧 病理 征 16 14.4 
ENTM T pa MLK GK n 9.9 
ME {í ie 一 侧 肢 体力 弱 1 9.9 
p fa dU 听力 损害 10 9.0 
"x 2 18.0 性 早熟 » na 
听力 减退 10 9.0 RREN $ n2 
gen 18 16.2 

一 、 颅 内 压 增高 


肿瘤 突 向 第 三 脑室 后 部 梗阻 导 水 管 上 口 ， 或 向 前 下 发 展 使 导 水 管 狭窄 及 闭锁 ， 以 至 
早期 发 生 梗阻 性 脑 积 水 及 颅 内 压 增 高 。 本 组 全 部 病例 第 有 颅 内 压 增 高 的 症状 及 体征 。 头 
痛 占 86.5%， 呕 吐 占 85.5%， 视 乳头 水 肿 占 95 .5%。 其 他 颅 内 压 增 高 征 尚 有 视力 减退 、 
外 展 神经 麻痹 等 。 本 组 仅 1 例 无 视 乳 头 水 肿 ， 但 
小 儿 有 头颅 增 大 及 前 向 张力 增高 等 亦 为 颅 内 压 增 
高 征 。 

二 、 邻 近 脑 受 压 征 

(—) 眼 征 肿瘤 压迫 四 友 体 上 丘 可 引起 眼球 
向 上 下 运动 障碍 ,瞳孔 散 大 或 不 等 大 等 .Parinaud 
于 1883 年 首先 指出 此 部 位 肿瘤 可 致 眼球 上 视 不 能 ， 
同时 伴 有 瞳孔 散 大 及 光 反 应 消失 ， 而 瞳孔 的 调节 
反应 存在 。 故 此 体征 被 称 为 Barinaud 综 合 征 。 实 
际 上 典型 的 Parinaud 综 合 征 并 不 多 见 ， 后 来 党 
以 单纯 上 视 不 能 称 为 Parinaud 综合 征 。 有 些 作 
者 1 zw) 指 出 此 部 位 肿瘤 有 半数 以 上 的 病例 
存在 上 视 不 能 和 瞳孔 变化 。Lapras Co 报告 75 例 
松 果 体 区 肿瘤 中 有 Parinaud 者 占 31 例 (41.3%6)。 
本 组 有 上 视 障 碍 者 占 61 .3%， 其 中 有 43 例 伴 有 下 
视 障碍 。 瞳 孔 不 等 大 者 11 例 ， 对 光 反应 迟钝 或 消 
失 者 约 占 1/3 的 病例 (图 18- 8，9 )。 图 18- 8 和男 10 岁 , 松 果 体 区 畸 

(二 ) 肿瘤 生长 较 大 时 可 压迫 下 丘 及 内 侧 膝 状 胎 瘤 患 儿 双眼 球 上 视 障碍 
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图 18- 9 4143, BRK BE 
CAD BLM E Be (B) 双眼 上 视 障 但 且 双 眼球 不 在 同一 水 平 


体 而 出 现 双 侧耳 鸣 及 听力 减退 。 本 组 有 耳鸣 者 8 例 ， 有 听力 减退 者 10 例 ， 阳 性 率 较 低 可 
能 与 小 儿 不 能 正确 表达 或 检查 不 合作 有 关 。 

(三 ) 小 脑 征 肿瘤 向 后 下 发 展 可 影响 小 脑 上 脚 和 上 昌 部 , TG EH AIC PERDE UN 
HIRIRA, Rand C^ 报告 32 例 第 三 脑室 后 部 肿瘤 中 有 小 脑 体征 者 占 11 例 (34 .4%)。 
Poppen 等 “2 报告 45 例 中 有 小 脑 体征 者 7 例 (15 .6%)。Suzuki 等 09 报告 19 例 中 仅 1 
例 有 小 脑 体征 。 本 组 有 小 脑 体征 者 〈 观 干 性 共 济 失调 和 /或 眼球 震 额 ) 33 例 (29.7%), 
当 患 儿 有 颅 内 压 增高 并 伴 有 小 脑 体征 ， 但 缺乏 上 视 障 碍 者 常 不 易 与 后 颅 止 肿瘤 相 鉴 别 。 

(四 ) 丘脑 下 部 损害 ”可 能 为 肿瘤 直接 侵犯 或 肿瘤 细胞 沿 脑室 液 播 散 性 种 植 至 丘脑 下 
部 所 致 。 本 组 有 5 例 除 第 三 脑室 后 部 有 肿瘤 〈 生 殖 细 胞 瘤 ) 以 外 ， 同 时 第 三 脑室 前 部 亦 
有 较 小 肿瘤 〈 造 影 或 CT 证 实 )。 亦 有 部 份 病例 为 肿瘤 使 导 水 管 梗阻 ， 以 后 第 三 脑室 前 部 
扩大 而 影响 视 丘 下 部 。 症 状 主要 表现 为 尿 骨 症 视 上 核 受 损 ) 5 例 (4.5%)， 嗜睡 20 例 
(18%)， 肥 胖 18 例 (16 .2%)。 

三 、 内 分 泌 症 状 

突出 表现 为 性 征 发 育 紊 乱 ， 多 数 为 性 早熟 (多 见于 男孩 的 松 果 体 区 畸 胎 痛 )， 少 数 亦 
有 性 征 发 育 停滞 或 不 发 育 。 有 的 作者 指出 松 果 体 的 浸出 液 中 可 提炼 出 半 提纯 物质 ， 曾 被 
称 为 抗 促 性 腺 激素 因子 (antigonadotropic factor), 现 称 之 为 褪 黑 激素 (melatonin), 
它 可 抑制 垂体 前 叶 的 功能 ， 特 别 是 降低 垂体 前 叶 内 促 性 腺 激素 的 含量 并 减少 这 种 激素 的 
分 族 。 儿 童 及 青春 前 期 松 果 体 的 作用 非常 活跃 ， 因 而 抑制 了 性 征 的 发 育 。 到 青春 期 松 果 
体 开始 退化 ， 使 性 征 得 以 发 育 。 这 可 以 解释 儿童 松 果 体 区 肿瘤 破坏 了 松 果 体 腺 的 正常 分 
刻 ， 使 其 性 征 提前 发 育 〈 性 早熟 ), 而 松 果 体 功能 亢进 可 使 青春 期 后 延 〈 性 征 发 育 迟 缓 )， 
后 者 仅见 于 松 果 体 细胞 痛 患 者 。 本 组 性 早熟 者 19 例 (17.1%)， 其 中 有 恶性 畸 胎 瘤 2 例 ， 

= 


MMLB, ABR CHRIS 10, 11), ERAS 1 例 〈 松 果 体 细胞 瘤 )。Ruseu 
等 (1943) 及 Kunieki (1960) dak Aik WR AMS EER ABA, 

四 、 其 他 症状 

AM REA (18 .9%%)， 单 侧 锥 体 东 征 16 例 C14 .4%)， 双 侧 锥 体 束 征 25 例 
(22.5%), FRR 4 B] (3.6%) 等 ， 这 些 篆 与 颅 内 压 增 高 及 中 脑 受 压 有 关 。 

松 果 体 区 肿瘤 绝 大 多 数 首先 症状 为 颅 内 压 增 高 ， 继 之 有 四 至 体 受 压 症 状 ， 少 数 表现 
为 性 征 发 育 率 乱 。 个 别 病例 首发 症状 为 四 个 体 受 压 症状 及 体征 , 其 后 才 有 颅 内 压 增高 征 。 
Tytus'*) 分 析 第 三 脑室 后 部 肿瘤 病例 的 症状 和 体征 后 指出 ， 若 有 动 眼神 经 核 性 损害 、 锥 
体 东 征 、 精 神 症状 、 小 脑 体征 等 而 无 颅 内 压 增 高 者 应 首先 考虑 为 胶 质 瘤 。 本 组 病例 来 诊 
时 皆 有 颅 内 压 增高 ， 故 Tytus'2' 的 说 法 在 本 组 病例 未 能 得 到 证 实 。 

五 、 肿 瘤 细 胞 脱落 沿 脑 脊 液 发 生 播 散 性 种 植 

这 主要 是 指 松 果 体 区 的 生殖 细胞 瘤 、 松 果 体 细 胞 瘤 和 松 果 体 母 细 胞 瘤 。 瘤 细胞 可 种 
ALB) HE TE PY Ti RE PE ROE AR, 本 组 仅见 4 例 (3.6%)。 另 有 5 例 儿 童 CT 证 实 为 颇 内 有 2 
个 肿瘤 ， 较 大 的 在 松 果 体 区 ， 较 小 的 在 蒂 上 漏斗 隐 窝 处 ， 结 合 患 儿 有 多 人 饮 多 尿 症状 ， 等 
虑 肿瘤 原 发 部 位 在 松 果 体 区 ， 经 手术 证 实 为 生殖 细胞 净 ， 所 以 估计 烤 上 病灶 为 瘤 细胞 种 
植 到 泼 斗 隐 窝 的 结果 ， 经 放射 治疗 后 颅 内 肿瘤 皆 消 失 ， 证 实 了 我 们 的 推测 。 有 时 可 见 肿 
it Be FE HEE PE BO EE PHL, CT 或 MRI 显示 有 许多 大 小 不 等 的 肿瘤 结 节 沿 脑室 
LLLI 

【辅助 检查 】 

一 、 脑 背 液 〈 或 脑室 液 ) 检查 

来 诊 时 皆 有 颅 内 压 增 高 ， 故 多 数 
本 病 患 儿 不 宜 作 膛 穿 检查 。 本 组 病例 
仅 6 例 作 过 腰椎 穿 币 ， 皆 显示 颅 内 压 
增高 。 脑 室 造影 过 程 中 所 获 脑 室 液 亦 
常规 送 化 验 检 查 。 6 BREE A APE 
中 细胞 数 均 正常 ， 脑 峭 液 蛋白 定量 高 
于 正常 者 占 50%， 脑 室 液 蛋 白 增高 者 
仅 30%。Smith (^ 等 指出 松 果 体 区 肿 
瘤 中 最 常见 的 生殖 细胞 瘤 的 瘤 细胞 易 
脱落 , 这 些 细 胞 可 沿 蛛网 膜 下 腔 播 散 ， 
故 脑脊液 中 常 可 找到 瘤 细胞 。 

二 、 实 验 室 检查 

部 份 作者 (46, 73, 74, 75 发现 生殖 
细胞 来 源 的 肿瘤 (生殖 细胞 瘤 和 恶性 
畸 胎 瘤 等 ) ML UR RUE CP ACE MA 
性 腺 激素 CHCG ),， 甲 胎 蛋 白 (AFP) 
PUM (CEA) 含量 可 能 升 高 ， 
脑 背 液 含量 增高 尤为 显著 ， 手 术 或 其 图 18-10 男 8 岁 , 松 果 体 区 畴 胎 半 表现 为 性 
他 治疗 后 可 恢复 到 正常 水 平 ， 肿 瘤 揽 早熟 〈 左 )， 右 侧 为 同龄 正常 儿童 
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图 18-11 3123 dX ECRIRE 
COO EVA, Fe UAH AS TEES ah BA RR M RACINE BO MARAR L, WR AF 


发 或 播 散 时 可 再 度 升 高 。 因而 可 用 它 作 为 疗效 评价 和 复发 监测 的 手段 之 一 。 有 些 作 
d moon om, P7 JR AE REUS TOUS TO 15 tt eae a icf EUER. 特 
别 是 绒毛 膜 上 皮 痛 合 胞 体 滋养 屋 细胞 分 泌 的 HCG 。 表现 在 绒毛 膜 上 皮 癌 血 和 脑 肯 液 中 
HCG 和 黄体 生成 素 (LH) 明显 增加 ， 而 内 胚 赛 瘤 则 表现 为 以 AFP 升 高 为 主 ， 亦 有 HCG 
变化 .Lee 00 报告 内 胚 窦 瘤 患 儿 血 和 脑 冰 液 中 除 AFP 增 高 外 CEA 亦 明显 升 高 。 Edwards 
等 “2 报告 测定 生殖 细胞 瘤 10 例 中 HCG 增 高 者 3 例 ， 恶 性 畸 胎 瘤 2 例 HCG 及 AFP 均 升 
Ah, PERM 2 BI AFP 均 升 高 。 需 强调 的 是 并 非 所 有 生殖 细胞 肿瘤 均 有 HCG、AFP 或 
CEA 的 特异 性 变化 ， 因而 血 或 脑 冰 液 检测 阴性 不 能 完全 否定 诊断 ， 其 阳性 率 统计 亦 不 十 
分 一 救 。 

HCG 对 生殖 细胞 瘤 预后 判断 的 价值 尚 有 争议 scr, Bosman ‘%) 实验 证 明 举 丸 生 
殖 细胞 瘤 患者 血 中 HCG 明 显 增加 者 预后 不 良 。 Takakura > 对 11 例 功能 性 生殖 细胞 瘤 
(functioning germ cell tumorii #“FGCT”) 进行 血 HCG 和 AFP 连 续 监测 ， 发 现 所 有 
病人 均 有 HCG 或 AFP 升 高 ， 前 者 高 达 81 ~ 700 x 103iu/L， 而 后 者 上 升 达 37 ~ 567ng /ml 
(正常 血 HCG1. ng/ml ELE, AFP 0 ~ 20ng /ml)。 其 中 4 例 有 HCG 和 AFP 同 时 增加 ,组 
织 学 检查 发 现 能 生成 HCG 的 肿瘤 含有 绒毛 膜 上 皮 瘤 的 成 份 ， 而 有 AFP 生 成 的 肿瘤 含有 内 
B SEU. TUR / SR AA REE CG 和 AFP 水 平 与 病人 预后 相关 分 析 显示 密切 伴随 关系 . 作 
者 认为 术 前 有 HCG 和 /或 AFP 升 高 者 预后 不 良 ， 而 且 这 类 肿瘤 单纯 手术 效果 不 佳 ， 术 后 
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需 辅 以 放疗 和 化 疗 。 

目前 尚 无 较 公认 的 松 果 体 区 除 生殖 细胞 瘤 以 外 肿瘤 生化 标记 物 , BERR melatonin) 
和 黄体 生成 素 释放 激素 (LHRH) 测定 可 能 有 诊断 和 判断 预后 的 作用 。Neuwelt C2 曾 对 松 
果 体 生殖 细胞 瘤 术 前 . 术 后 进行 褪 黑 素 监测 发 现 术 前 血浆 初 黑 素 水 平 夜间 增加 达 70pg /ml， 
而 白天 降 至 1.5 ~ 10pg/ml, 经 手术 以 后 则 完全 测 不 到 或 在 正常 范围 内 。 测 定 尿 6 MRK 
得 出 同样 的 结果 。 因 而 认为 测定 血浆 褪 黑 素 水 平 可 作为 诊断 和 评价 手术 及 手术 随访 的 手段 。 





图 18-12 男 8 果 体 区 畸 胎 瘤 脑 室 造影 (conray + myodil) 
侧 位 显示 第 三 脑室 后 部 充盈 页 损 ， 导 水 管 笔 类 样 缩小 








图 18 13 女 12 岁 ， 松 果 体 区 旺 形 细胞 瘤 脑室 Conray 造影 显 
示 第 三 脑室 后 部 充 僵 缺损 ， 肿 瘤 已 接近 第 三 脑室 中 间 块 
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三 、 头 颅 X 线 平 片 

本 组 有 头颅 X 线 平 片 资料 者 75 
例 ， 其 中 80% 可 显示 有 颅 内 压 增高 
TE ARREST SE) ER AR TT 
有 生理 性 钙化 ， 国 外 报告 成 人 60% 
可 有 钙化 ， 我 国 钙化 率 较 低 ， 但 儿 
童 在 10 岁 以 下 极 少 有 钙化 者 。 如 果 
10 岁 以 下 儿童 松 果 体 区 有 钙化 斑 或 
10 岁 以 上 钙化 斑 直 径 超过 1cm 者 应 
当 认 为 有 松 果 体 区 肿瘤 的 可 能 性 。 
Poppen % (2 的 45 例 松 果 体 区 肿 
瘤 中 有 12 例 有 钙化 ， 其 中 9 例 发 生 
在 12 岁 以 下 。 本 组 有 钙化 者 18 例 





18-14 9 岁 , OR 脑室 C onra, > 
np CH 050, Sep mE AE IRL A 例 ， 生 殖 
前 界 已 超过 中 间 块 ， 肿 瘤 呈 结 节 状 ， 导 水 管 变 细胞 瘤 13 例 及 胶 质 瘤 1 例 。 

细 并 下 移 四 、 颈 动脉 造影 
动脉 期 仅见 脑 积 水 征 ， 静 脉 期 可 见 大 脑 内 静脉 明显 向 上 抬 高 。 
五 、 脑 室 造影 


CT 问世 前 是 诊断 松 果 体 区 肿瘤 的 最 重要 手段 , 本 组 早年 病例 手术 前 皆 作 了 脑室 造影 
检查 ， 我 们 体会 此 检查 不 仅 可 以 定位 ， 部 份 病例 甚至 起 到 定性 作用 ， 通常 表现 为 侧 脑室 





图 18-15 512%, HRI KEH EN EConay tE 
BIG SE ERB, UER 
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图 18-16 女 7 岁 ， 松 果 体 区 上 皮 样 囊肿 脑室 Conray 造 影 
CA) 侧 位 像 ， 第 三 脑室 后 部 不 规则 虫 性 样 充盈 缺损 





OD 汤 氏 位 像 





对 称 性 扩大 ， 第 三 脑室 前 部 亦 扩大 ， 后 
部 可 见 肿瘤 所 致 的 充盈 缺损 。 我 们 的 经 
验 是 当 充 盆 缺 损 呈 半圆 形 之 光滑 影像 ， 
其 下 的 导 水 管 旺 笔尖 样 收缩 ， 导 水 管 下 
端 及 后 颅 凹 均 不 显影 者 多 数 为 畸 胎 闻 ， 
少数 为 生殖 细胞 瘤 ， 如 充 列 缺损 为 结 节 
状 或 不 规则 状 者 多 为 胶 质 瘤 ， 若 充 殖 缺 
损 处 造影 剂 星 不 规则 形 ， 有 深浅 不 一 的 
虫 蚀 样 改变 ， 则 术 前 考虑 为 “上 皮 样 可 
肿 ”( 本 组 1 例 术 前 据 此 作出 准确 的 诊 
断 )。 当 肿瘤 体积 较 小 而 导 水 管 尚未 完全 
闭塞 时 ， 造 影 尚 可 见 导 水 管 变 细 及 向 前 
下 方 移 位 。 脑 室 造影 所 见 的 变化 ， 对 我 
们 手术 入 路 的 选择 提供 了 重要 的 参考 依 
据 (图 18-12~16)。 

A. CT 

松 果 体 区 肿瘤 主要 是 生殖 细胞 瘤 和 
畸 胎 瘤 ， 还 包括 原 发 于 松 果 体 实质 的 松 
果 体 细胞 瘤 和 松 果 体 母 细胞 瘤 。CT 平 扫 
该 区 肿瘤 呈 等 密度 、 等 高 混杂 密度 或 均 


脑室 扩大 ， 其 内 ， 可 见 不 规 则 的 充 至 缺 报 





图 18-17 男 12 岁 , 松 果 体 区 生殖 细胞 痛 CT 
平 扫 肿 瘤 旺 均匀 稍 识 密度， 可见 钙化 班 


- 稍 高 密度 病灶 。 松 果 体 细胞 瘤 呈 边界 清楚 的 类 圆 形 病 灶 , 可 有 散在 钙化 灶 ， 范 围 较 大 ， 
双 侧 侧 脑室 及 第 三 脑室 前 部 扩大 ， 有 室 管 膜 或 室 管 膜 下 转移 者 可 见 两 侧 侧 脑室 及 第 三 脑 
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图 18-18 男 13 岁 ， 松 果 体 区 生殖 
BURAICTO F2, PRALIJ9 IRN 
LLET ALEE EET D 


室 周 围 带 状 略 高 密度 病灶 。 生 殖 细胞 瘤 多 有 和 钙 
化 ， 边 界 不 规则 ， 有 时 呈 蝴 蝶 状 〈 图 18 -17， 
18，19，20，21)， 畸 胎 瘤 因 含 脂肪 、 牙 及 骨骼 
而 呈 混 杂 密 度 。 其 中 低 密度 区 CT 值 低 于 脑 脊 液 
而 高 密度 区 接近 骨 质 。 需 指出 的 是 9 一 10 岁 以 
下 儿童 一 般 无 松 果 体 钙化 ， 在 生殖 细胞 瘤 或 松 
果 体 细胞 瘤 常 见 有 大 而 高 密度 松 果 体 钙化 ， 较 
其 他 松 果 体 区 肿瘤 明显 ， 起 源 于 生殖 细胞 的 混 
合 型 肿瘤 可 为 多 囊 性 病灶 。 

+. MRI 

除 病 灶 部 位 特点 外 ， 上 述 肿瘤 在 MRI 信号 
改变 上 并 无 特点 ， 当 然 Gd-DTPA 增 强 扫描 可 
使 肿瘤 增强 。 对 畸 胎 瘤 除 部 位 特点 外 有 多 样 脂 
类 信和 号， 尤其 是 油 的 信号 〈 短 Ti、 短 Tz) 及 
脂肪 信号 ， 并 含有 钙化 成 份 〈 图 18-22) 。 

【诊断 及 鉴别 诊断 】 

儿童 有 颅 内 压 增高 症状 伴 上 视 困 难 者 应 想 
到 松 果 体 区 肿瘤 的 可 能 性 。 若 男孩 有 上 述 症状 


及 性 早熟 则 术 前 基本 上 可 以 确诊 。 鉴 别 诊断 有 两 种 疾病 易 与 本 病 混淆 ， 合 脑 干 肿瘤 ， 中 
脑 肿瘤 有 动 眼神 经 的 核 性 麻痹 或 出 现 典型 的 交叉 性 麻痹 ， 即 一 侧 动 眼神 经 麻 辛 和 对 侧 中 





cay 
图 18-19 男 13 岁 ， 松 果 体 区 生殖 细胞 瘤 CT 扫 描 
CA) CT FB. RB SMES S SRL MEK, Sh LEAR. 可见 钙化 隆 . 
WEE A: (D ONENA. Baie 
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(AD (BD 
图 18-20 男 11 岁 ， 松 果 体 区 生殖 细胞 瘤 CT 扫描 
(A) 平 扫 ， 示 第 三 脑室 后 部 时 不 规则 将 密度 、 含 钙化 亚 ，( B ) WEHA. Maps 一 明 
gat. 界限 清楚 


枢 性 偏 竣 〈Weber 氏 综合 征 )。 但 此 病 颅 压 增高 
出 现 较 晚 ， 无 性 早熟 等 ， 有 助 于 和 第 三 脑室 后 
部 肿瘤 相 区 别 。@@ 小 脑 肿瘤 :小 脑 体征 较为 明 
显 ， 无 眼 征 及 性 早熟 。 少 数 松 果 体 区 肿瘤 病人 
有 颅 内 压 增高 伴 小 脑 体征 ， 但 无 眼 征 及 性 早熟 
者 与 小 脑 肿 交 临 床上 不 易 区别 。 诊 断 时 我 们 要 
依靠 CT 及 MRI， 不 具备 条 件 者 可 行 脑室 造影 
检查 。 

【治疗 】 

松 果 体 区 的 肿瘤 治疗 方法 选择 尚 不 一 致 。 
过 去 认为 肿瘤 位 置 深 在 及 与 重要 的 脑 结 构 〈 中 
脑 及 丘脑 等 ) 和 深部 血管 (大脑 大 静脉 及 大 脑 
内 静脉 等 ) 关系 密切 ， 直 接 切 除 肿瘤 的 手术 死 
亡 率 较 高 ， 故 有 些 作者 主张 用 脑 脊 液 分 流 术 组 
解 颅 内 压 增 高 ,然后 再 放射 治疗 , 认为 常 可 获得 
长 期 缓解 的 效果 CC 7-70 Degirolami 00 
指出 ， 回 肿瘤 活检 或 直接 切除 的 死亡 率 为 30 ~ 





= 图 18-21 男 12 岁 ， 第 三 脑室 后 部 
50%: 加 第 三 脑室 后 部 肿瘤 约 70% 对 放射 治疗 MRHICT EH, Map BUETUS 


敏感 仿 分 流 术 加 放射 治疗 的 死亡 率 约 8 % 以 匀 高 密度 影像 ,其间 散在 点 片 状 低 
下 ， 而 平均 生存 期 超过 4 年 。 故 他 主张 只 有 病 密度 的 事变 区 
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(B) 
图 18-22 男 5 岁 ， 松 果 体 区 畸 胎 瘤 MRI 影 像 
CAD TBR ARAL, OR A COME NLS. FNNA fA J: 
(Bo TREMOR, BRAG mA Ee 


程 长 且 考 虑 肿瘤 为 良性 时 才 直接 手术 切除 ， 一 般 可 用 分 流 术 加 放射 治疗 。 

我 们 认为 上 述 疗法 虽 有 一 些 优点 ， 但 在 治疗 上 有 一 定 的 盲目 性 。 如 某 些 良性 肿瘤 或 
村 肿 对 放射 治疗 不 敏感 ， 此 外 有 些 患者 在 脑室 分 流 后 虽 颅 压 已 不 高 ， 但 中 脑 受 压 的 体征 
更 为 明显 ， 这 时 必须 施行 直接 手术 切除 肿瘤 来 解除 脑 干 受 压 。Smith 等 亦 指出 分 流 加 放 
射 治疗 若 不 能 控制 病情 进展 时 应 考虑 直接 切除 肿瘤 。Hoffman C! 也 指出 : 松 果 体 区 肿 
AAT LL .1%% 为 良性 畸 胎 瘤 ，23%% 为 相对 良性 的 胶 质 瘤 ，1. 9% 为 松 果 体 细胞 瘤 ，0. 890 
脑膜 瘤 ， 故 总 数 36% 以 上 为 比较 良性 的 肿瘤 ,这 些 肿瘤 对 放射 治疗 不 太 敏 感 ， 手术 才 是 有 
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效 的 治疗 手段 。 

一 、 手 术 治疗 

(一 ) 直接 手术 切除 肿瘤 ” 松 果 体 区 肿瘤 直接 手术 切除 可 采取 不 同 的 途径 , 国内 外 比 
常 较 用 的 有 以 下 几 种 ; 

1， 额 部 经 侧 脑 室 入 路 〈 叶 果 洛 夫 氏 法 ) OO, 患 儿 取 仰卧 位 ， 在 发 际 内 作 冠 状 皮肤 
切口 ， 右 额 骨 成 型 瓣 开 鼎 ， 如 硬 膜 张力 高 可 作 脑 室 穿 刺 放出 脑室 液 来 降低 颅 压 ， 硬 膜 前 
FZ “U " 形 向 中 线 翻 开 ， 在 额 中 回 中 部 将 皮质 切 开 2cm， 向 下 直达 侧 脑 室 额 角 。 首 先 
用 棉 片 阻塞 侧 脑室 体 部 ， 以 免 术 中 血液 流入 枕 角 。 如 肿瘤 向 前 生长 较 多 ， 可 自 扩 大 的 室 
间 孔 看 到 肿瘤 顶部 ， 可 将 室 间 孔 前 缘 切 开 5mm 左右 ， 用 窄 脑 板 伸 入 第 三 脑室 的 侧 壁 与 
肿瘤 之 间 ， 即 可 暴露 肿瘤 前 部 及 侧面 。 另 一 种 方法 是 切 开 透 明 脑 底部 ， 注 意 要 严格 在 中 
线 上 钝 性 分 离 ， 在 第 三 脑室 项 部 可 见 双 侧 大 脑 内 静脉 两 静脉 相 贴 近 或 有 1 mm 左右 的 
距离 )， 此 时 可 将 双 侧 大 脑 内 静脉 向 两 侧 牵 开 , 即 进入 第 三 脑室 顶部 ， 肿 瘤 暴露 在 术 野 之 
内 。 肿瘤 可 采用 分 块 切除 法 来 逐步 缩小 其 体积 ， 如 肿瘤 较 硬 可 用 超声 吸引 器 (CUSA )， 
在 肿瘤 实质 部 分 边 破碎 边 吸 除 瘤 组 织 ， 然 后 再 提起 春 壁 小 心 剥 离 。 如 畸 胎 瘤 我 们 几乎 篆 
能 做 到 全 切除 ， 若 为 生殖 细胞 瘤 或 胶 质 瘤 则 可 大 部 切除 。 肿 瘤 切除 后 估计 导 水 管 梗 阻 未 
能 解除 时 ， 可 再 经 额 底 入 路 作 终 板 切 开 术 〈Stookey 手 术 )， 使 脑室 液 与 脑 池 相 沟通 ， 以 
保证 术 后 高 颅 压 得 以 缓解 。 

2. WEE ABS BEARS AB (Brunner -Dandy iE): 一 般 采 用 左 侧 卧 位 ， 在 右 侧 作 项 
枕 较 大 的 骨 岂 (内 缘 在 矢 状 窦 旁 )， 硬 膜 切 开 向 矢 状 塞 铀 翻 开 以 减少 上 行 的 回流 至 矢 状 罕 
的 静脉 损伤 。 在 项 后 大 脑 半 球 内 侧面 与 大 脑 镰 之 间 进 入 , 用 脑 压板 将 大 脑 半球 向 外 奉 拉 ， 
以 不 损伤 中 央 沟 静脉 为 度 。 所 见 到 的 腾 胜 体 压 部 多 已 较 薄 , 以 小 剥离 子 钝 性 剥 开 2 ~ 
3cm 即 可 暴露 肿瘤 。 

3， 经 侧 脑 室 三 角 区 入 路 (Van Wagenen 氏 法 )， 亦 采用 侧 卧 位 ， 右 侧 矣 项 枕骨 辩 开 
颅 ， 芍 开 硬 膜 后 ， 将 显 枕 交界 处 皮质 切 开 直达 侧 脑 室 三角 区 ， 此 时 可 见 到 侧 脑 室内 侧 改 
隆起， 切 开 内 壁 即 可 暴露 肿瘤 的 侧面 ， 肿 瘤 亦 采用 分 块 切除 的 方法 。 术 后 因 视 放射 的 损 
伤 多 遗留 有 对 侧 同 向 性 偏 盲 。 

4。 幕 下 小 脑 上 入 路 (Krause 氏 法 ) O0 9 一 般 采 用 坐位 , 亦 可 用 侧 卧 位 或 俯卧 位 。 
作 后 颅 凹 正中 切口 ， 枕 部 上 骨 窗 上 缘 需 显露 横 赛 ,“Y ” 形 剪 开 硬 膜 ， 助 手 用 脑 板 轻 轻 抬 起 
小 脑 幕 , 电 灼 切 断 几 根 细小 的 通 向 小 脑 幕 之 引流 静脉 ,用 脑 板 将 小 脑 上 面 轻 轻 向 下 牵 拉 ， 
此 时 可 以 显露 肿瘤 的 后 面 ， 然 后 可 游离 和 分 块 切除 肿瘤 。 

5。 枕 部 经 小 脑 幕 入 路 (Poppen 氏 法 ) “5 国外 采用 坐位 ,我 们 通常 采用 左 侧 卧 位 ， 
我 们 将 直 切 口 改 良 为 右 杭 马 蹄 形 皮 瓣 往 下 翻 ， 骨 瓣 向 杜 侧 翻 ， 最 好 骨 窗 能 暴露 矢 状 塞 及 
横 罕 之 边缘 。 如 骨 辩 不够 低 时 可 向 下 载 骨 直到 暴露 横 窄 为 止 。 硬 脑膜 “U ”型 剪 开 翻 向 
RREN, E B SE f BE BE R D SY PS R O 直达 横 塞 边缘 并 向 下 翻 ， 这 样 可 以 有 利于 小 
脑 能 的 暴露。 脑室 扩大 明显 者 可 于 枕 角 穿刺 放 液 ， 如 脑室 小 而 肿瘤 较 大 时 可 做 枕 极 部 份 
切除 ， 这 样 虽然 造成 术 后 同 向 性 偏 言 ， 但 术 中 暴露 好 而 增加 了 手术 的 安全 性 。 抬 起 杭 叶 
后 放置 脑 自动 牵 开 器 使 手术 操作 稳定 和 方便 。 找 到 肿瘤 后 立即 作 小 脑 幕 的 棉 形 切除 ， 亦 
可 纵 行 切 开 ， 达 切 迹 游离 缘 后 电 灼 使 其 回 缩 。 据 开 肿 瘤 周 围 的 蛛网 膜 ， 仔 细 观 察 肿瘤 与 
大 脑 大 峥 脉 、 大 脑 内 静脉 及 基底 静脉 的 关系 ， 在 直 视 下 避 开 深部 静脉 来 切除 肿瘤 。 为 增 
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后 部 。 我 们 也 采用 分 块 切 除法 逐渐 缩小 肿瘤 的 体积 ， 用 双 极 电 凝 处 理 肿瘤 周围 血管 和 瘤 
内 出 血 ， 绝 对 不 得 牵 拉 或 压迫 肿瘤 周围 的 正常 结构 。 对 较 软 的 肿瘤 可 用 吸引 器 吸 除 ， 我 
们 采用 瘤 内 隧道 式 切除 法 ， 吸 引 器 的 方向 永远 指向 第 三 脑室 而 不 得 有 任何 偏 斜 ， 否 则 会 
进入 丘脑 。 当 吸引 器 达 肿 瘤 前 缘 时 ,第 三 脑室 的 脑室 液 将 大 量 涌 出 。 随 后 再 扩大 吸 除 “ 隧 
道 ” 周 围 的 瘤 组 织 。 肿 瘤 大 部 切除 后 三 脑室 内 的 室 管 膜 结构 常 清晰 可 见 ， 此 时 第 三 脑室 
后 部 与 四 生体 池 已 相通 。 

近 十 余年 来 随 着 麻醉 和 手术 技术 的 提高 ， 手 术 显微镜 和 双 极 电 凝 的 应 用 ， 肿 瘤 手术 
的 疗效 有 明显 提高 , 故 主张 直接 切除 肿瘤 的 作者 日 渐 增多 〈#' ” > 一般 来 说 肿瘤 完全 
切除 或 部 份 切除 的 死亡 率 已 降 至 5 ~10% ©, Hoffman CH ,报告 在 1975 ~1982 年 间 用 显 
微 外 科技 术 作 到 肿瘤 完全 切除 的 23 例 中 仅 死亡 1 例 (4.3%)， 尤 其 是 其 中 1977 年 以 后 的 
13 例 无 手术 死亡 。Danoff ‘40' 曾 综合 四 组 显 微 手术 切除 松 果 体 区 肿瘤 75 例 ， 无 手术 死亡 
者 ( 表 18 -6 )。 

*18-6 松 果 体 区 肿瘤 显 微 手术 近期 疗效 “0 我 们 在 1955 ~ 1978 年 间 ， 直 接手 
术 切 除 48 例 儿童 松 果 体 区 肿瘤 ， 手 术 
方式 及 近期 疗效 见 表 18- 749 

此 48 例 手术 的 死亡 率 为 12 .5%， 
近 10 年 来 (1979~1989) 我 们 的 手术 
方式 有 所 改进 ， 结 果 见 表 18- 8 。 

1979 年 以 后 我 们 的 手术 死亡 率 已 
* H 35 » 有 明显 的 降低 (从 12.5% 降 至 3.2%)， 

= r ase 其 原因 除了 设备 先进 〈 手 术 显微镜 、 

wr ETE APR S| AWARE) 以 外 、 

还 有 一 个 相当 重要 的 因素 就 是 合理 选 
手术 方式 例 数 死亡 例 数 择 手术 入 路 问题 。 

我 们 认为 在 常用 的 五 种 手术 入 路 





作 者 年 代 AM EER») 





Chapman (1980) 8 
Neuwelt (1979) 

Sano (1981) 32 
Wood (1981) 29 


coco 











pen i o 中 可 依 其 特点 归纳 为 两 类 ， 第 一 类 是 
近 全 切除 5 : 经 脑室 入 路 ( 额 部 经 侧 脑室 额 角 入 路 、 
大 部 切除 1 顶 枕 部 切 开 脐 肽 体 经 第 三 脑室 入 路 及 
部 份 切除 或 活检 u 1 RU TELS (LESE = PR AB) 

经 幕 下 小 脑 上 入 路 二 类 是 不 经 脑室 的 手术 入 路 〈 杭 部 经 
2 小 脑 幕 上 入 路 及 幕 下 小 脑 上 入 路 )。 有 

aucune 些 作者 “aa 往往 习惯 于 同一 种 手术 
xm ; i 入 路 来 切除 这 一 区 域 的 各 种 肿瘤 。 我 ， 
部 份 切除 2 2 们 认为 这 样 做 有 欠 妥 之 处 ， 因 为 松 果 

经 侧 脑 室 三 角 区 入 路 体 区 肿瘤 有 的 向 前 生长 较 多 ， 有 的 则 
全 切除 2 1 向 后 生长 较 多 。 故 应 当 根据 其 不 同 的 
近 全 切除 1 M 生长 情况 合理 选择 手术 入 路 。 总 的 原 


aot e s 则 是 ， 人 该 入 路 距离 肿瘤 近 ，@@ 手 术 
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暴露 清楚 和 对 周围 结构 损伤 表 18-8 手术 方式 与 近期 疗效 (1979 一 1989 年 7 
小 。 我 们 参考 脑室 碘 水 造影 、 

CT 和 了 磁 共 振 成 像 (MRD 手术 方 式 例 数 。 死亡 例 数 
选择 手术 入 路 。 所 谓 肿瘤 偏 BEAR CURIE K) 

前 者 是 指 肿瘤 自 第 三 脑室 后 全 切除 : : 
部 向 前 生长 已 接近 第 三 脑室 T am : : 
中 间 块 ， 有 的 甚至 向 前 已 达 部 份 切除 
HERALA: 肿瘤 偏 后 指 肿 。 ”经 出 脑室 三 角 区 入 路 (Van Wagenen) 

瘤 已 充满 四 合体 池 并 压迫 小 近 全 切除 1 0 
脑 前 上 部 。 经 实践 我 们 认为 经 幕 下 小 脑 上 入 路 (Krause) 

TUR DERI DIS A REC EA : : 
球 牵 拉 较 重 ， 有 时 会 影响 中 大 部 切除 ; 
RAEN. KAREE 部 份 切除 E é 
术 的 4 例 有 3 例 术 后 短期 内 枕 部 经 小 脑 幕 入 路 (Poppen) 

死亡 。Suzuki C5 报告 13 例 ae i ! 
用 此 入 路 者 11 例 术 后 发 生 偏 天 部 切除 i6 i 
竣 ， 其 中 5 例 为 永久 性 的 。 部 纷 切除 ; 5 
经 侧 脑室 三 角 区 入 路 只 适用 * H 63 2 





于 肿瘤 大 而 侧 脑 室 扩 大 明显 
者 ， 手 术 自 侧 方 到 达 肿瘤 ， 解 剖 关 系 不 清 ， 肿 瘤 的 对 侧面 出 血 不 易 处 理 。 近 十 余年 来 我 
们 已 不 再 应 用 以 上 两 种 入 路 。 我 们 认为 ， 肿 瘤 偏 前 的 可 以 采用 额 部 经 侧 脑室 入 路 ， 如 肿 
瘤 不 能 全 切除 可 行 终 板 切 开 术 (Stookey 手 术 )， 使 脑室 液 经 第 三 脑室 前 部 流向 交 又 池 ， 
来 解除 导 水 管 不 通 形成 的 梗阻 性 脑 积 水 。 肿 瘤 偏 后 的 我 们 曾 用 幕 下 小 脑 上 入 路 ， 切 除 松 
果 体 区 肿瘤 13 例 无 死亡 ， 对 肿瘤 不 能 全 切除 者 行人 出 脑 室 枕 大 池 分 流 术 也 很 方便 。 此 手术 
的 缺点 是 术 野 狭 窗 ， 操 作 不 方便 , 不 易 直 视 下 保护 大 脑 大 静脉 和 大 脑 内 静脉 ,但 仍 不 失 为 
一 种 可 行 的 方法 。 近 年 来 枕 部 幕 上 入 路 已 越 来 越 多 地 受到 许多 学 者 的 推崇 On 0 0, 
我 们 认为 此 入 路 最 突出 的 优点 是 术 野 暴露 好 和 操作 方便 ， 可 在 直 视 下 和 剥离 和 保护 大 脑 大 
静脉 ,大 脑 内 静脉 和 基底 静脉 等 重要 深部 血管 , 多 数 肿瘤 可 做 到 全 部 切除 或 大 部 切除 (本 
组 占 78.1%)， 肿 瘤 切 除 后 可 使 第 三 脑室 后 部 与 四 合体 池 相 通 。Sc hefer 的 50 例 及 Samv- 
asivan 的 35 例 用 此 入 路 的 手术 死亡 率 分 别 为 6 % 和 15% 09 Sano ‘3 报告 用 此 入 路 手术 
的 29 例 无 1 例 死亡 。 本 组 用 此 法 入 路 的 32 例 死亡 1 例 (3.1%)。 

(二 ) 侧 脑 室 -腹腔 分 流 术 〈V -了 分流 术 ) 

此 手术 主要 是 为 了 缓解 颅 内 压 增 高 ， 为 放射 治疗 或 直接 手术 切除 肿瘤 做 准备 。 

HARTE RE Ch P 在 切除 肿瘤 前 对 颅 压 高 者 多 数 做 V - P 分 流 术 ， 认 为 这 样 可 降低 
颅 内 压 和 改善 患 儿 一 般 情况 ， 分 流 术 后 7 ~ 10 天 再 做 切除 肿瘤 的 手术 。 本 组 病例 无 1 例 
术 前 做 V -P 分 流 术 ,其 原因 是 枕 部 经 小 脑 莫 入 路 者 多 数 肿瘤 切除 后 脑 峭 液 循环 梗阻 可 以 
解除 ， 如 经 额 部 或 幕 下 小 脑 上 入 路 肿瘤 切除 较 少 者 可 在 术 中 作 终 板 切 开 术 (Stookey 手 
R) 或 侧 脑室 - 枕 大 池 分 流 术 (Torkildsen 手 术 ) ， 如 少数 病例 术 后 颅 压 增高 未 解除 , 可 
再 作 捷 径 手术 。 常 规 作 V -P 分 流 有 一 定 缺点 ， 他 由 于 此 部 位 肿瘤 多 为 生殖 细胞 瘤 ， 瘤 细 
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报告 1 例 8 岁 男孩 , 病理 为 畸 胎 瘤 内 混 有 生殖 细胞 瘤 成 份 ， 在 V -P 分 流 后 死 于 全 身 广泛 
EH. Wilson" BRA 3 例 松 果 体 区 内 胚 赛 瘤 经 V -P 分 流 后 发 生 腹 腔 转 移 。Hoffman C9? 
在 1974 年 以 后 ， 报 告 6 例 在 分 流 装置 内 放 一 个 特殊 过 滤器 ， 以 后 所 行 6 例 分 流 术 未 见 有 
发 生 腹腔 转移 者 。 但 这 种 装置 在 普及 上 尚 有 困难 ，@ 对 及 时 手术 切除 肿瘤 有 一 定 延 误 ; 
含 作 引流 后 有 可 能 发 生硬 膜 外 血肿 。Lapras C? 认为 有 1/ 3 的 松 果 体 区 的 肿瘤 患者 直接 手 
术 前 后 皆 不 需 作 分 流 手术 。 

(三 ) 应 用 立体 定向 技术 作 活 体 组 织 检 查 (biopsy) 

前 面 已 描述 过 此 部 位 肿瘤 大 约 有 2/3 对 放射 治疗 比较 敏感 ,但 医生 在 放射 治疗 前 仍 需 
要 明确 肿瘤 的 病理 性 质 〈 即 使 有 CT 和 MRI 也 很 难 完全 肯定 病理 性 质 )， 为 避免 使 比较 良 
性 的 肿瘤 失去 手术 治疗 机 会 ， 立 体 定向 活检 的 方法 改变 了 过 去 不 是 盲目 的 放射 治疗 就 是 
直接 手术 的 缺点 ， 操 作 是 在 CT 导向 下 进行 的 , 可 经 额 叶 或 顶 叶 穿刺 ， 注 意 避 开 重要 的 引 
流 静 脉 。 立体 定向 活检 一 般 是 在 CT 影像 上 不 考虑 为 可 切除 的 良性 肿瘤 时 适用 。Moser OP 
报告 在 瑞典 柯 罗 林 斯 卡 (Karolinska ) 医学 院 1969 一 1981 年 对 46 例 松 果 体 区 肿瘤 做 了 立 
体 定向 活检 术 ， 其 中 仅 6 例 因 组 织 太 少 无 法 作 病理 诊断 ( 占 13%)， 其 余 87% 的 病人 获得 
了 肯定 的 结果 ， 为 下 一 步 治 疗 打下 了 基础 。 

二 、 放 射 治疗 

松 果 体 区 肿瘤 常见 的 生殖 细胞 瘤 及 恶性 畸 胎 瘤 对 放疗 敏感 ， 因 而 放疗 对 该 部 肿瘤 
有 重要 价值 “2 生殖 细胞 瘤 对 放疗 的 敏感 性 与 有 丝 分 裂 成 正比 ， 同 时 与 性 激素 水 平和 
肿瘤 的 标记 物 变化 有 一 定 关系 。 如 畏 胎 瘤 、 生 殖 细胞 瘤 及 恶性 畸 胎 瘤 分 别处 于 细胞 增殖 
周期 的 低 、 中 、 高 增殖 期 ， 因 而 其 对 放疗 的 敏感 性 不 同 。Takakura C? 分 析 表明 对 放疗 
敏感 度 以 生殖 细胞 瘤 最 佳 ， 次 为 恶性 畸 胎 瘤 , 而 畸 胎 瘤 相 对 不 敏感 。 放 疗 前 可 先行 V-P 
分 流 以 防 颅 内 压 增高 所 带 来 的 危险 。Rao CO 18 例 松 果 体 瘤 术 后 放疗 , 存活 率 88%， 其 中 
7 例 存 活 时 间 在 10 年 以 上 ， 并 认为 全 脑 放疗 疗效 更 佳 。 由 于 肿瘤 细胞 脱落 可 发 生 将 艇 种 
Hi, inSung^*$ C0 报告 生殖 细胞 瘤 发 生 脑 和 蛛网 膜 下 腔 转移 者 占 57%; Wara 等 (名 报 
告 为 4%, 而 Sano 等 “%) 报 告发 生 率 为 3 %， 尽 管 脊 链 出 现 瘤 细胞 播 散 性 种 植 的 发 生 率 
各 家 报告 出 入 很 大 ， 但 绝 不 可 忽视 这 种 危险 性 。 因 而 许多 作者 认为 应 常规 行 全 脑 和 冰 髓 
WUT. Rao ‘推荐 在 全 脑 40Gy (4000rad ) 照射 的 基础 上 病灶 局 部 剂量 加 到 总 量 50Gy 
(5000rad), Griffin V E fi T PRAT HE BOITIER GE. Rao C? 认为 可 将 内 分 泌 变 化 ， 
肿瘤 标记 测定 和 放疗 早期 对 放疗 反应 的 CT 表现 作为 选择 病人 放疗 的 指 征 。Inoue 等 o» 
报告 9 例 生殖 细胞 瘤 放疗 16~ 32Gy(1600 ~ 3200rad) 时 肿瘤 已 完全 消失 。Danoff 等 “0 
认为 可 在 CT 监视 下 放疗 ， 如 肿瘤 无 反应 可 直接 手术 切除 ， 如 放疗 20 一 30Gy (2000— 
3000rad) 时 肿瘤 完全 消失 , 放疗 应 继续 进行 。 生 殖 细 胞 瘤 患 者 脑 部 放疗 总 量 一 般 为 45 ~ 
50Gy (4500—5000rad), BEA Pf MEIRI FALE 20 — 30Gy (2000 ~ 3000rad), Cummins 
G C» 指出 对 1 岁 以 内 的 儿童 可 用 成 人 剂量 的 50%， 5 岁 时 用 成 人 剂量 的 75%， 8 岁 以 
后 可 用 与 成 人 相同 的 剂量 。 

三 、 化 学 治疗 

有 关 松 果 体 区 肿瘤 化 疗 的 文献 较 少 , De Tribolet " 报告 1 例 较 大 的 松 果 体 区 肿瘤 
MERER (daunorubicin), KB (vincristine) MEREK (bleomycin) 治疗 。 
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Borden (© RAW AX TMRRGF Cchlorambuci), MABHKD (actinomycin D) MA 
"ED (methotrexate). 治疗 松 果 体 生 殖 细胞 瘤 肺 转移 的 病例 均 获 成 功 。Neuwelt (n 
联合 应 用 顺 氧 氨 铂 、 长 春 新 碱 和 博 莱 霉 素 治疗 3 例 颅 内 生殖 细胞 瘤 并 借 CT 与 血 和 脑 消 液 
HCG 连续 监测 评价 疗效 结果 是 令 人 满意 的 。 Kirshner Ch 治疗 2 例 结果 亦 较为 理想 。 
Neuwelt ‘认为 生殖 细胞 瘤 对 化 疗 药物 是 敏感 的 ,而 且 该 类 肿瘤 易于 发 生 脑 消 液 扩散 ， 
基于 上 述 特 点 ， 联 合 化 疗 不 失 为 一 条 可 行 的 治疗 途径 。 当 然 化 疗 的 副作用 不 容 忽 视 。 
Neuwelt 化 疗 方案 的 药物 毒性 主要 是 顺 氧 氨 铂 的 肾 毒 性 ， 但 可 借 强 力 利尿 剂 所 避免 。 此 
外 尚 有 外 周 神经 和 第 8 对 颅 神经 损害 。 长 春 新 碱 主 要 因 和 骨髓 损害 而 引起 全 血细胞 减少 ， 
但 多 为 短暂 而 可 逆 性 的 。 博 莱 霉 素 可 引起 肺 间 质 纤维 化 应 予 重视 。Neuwelt 组 3 例 中 2 
例 发 生 肺 间 质 纤维 化 ,Allen 对 7 例 复发 的 神经 系统 生殖 细胞 瘤 进行 化 疗 药物 应 用 选择 时 
发 现 ， 单 纯 用 环 磷 酰 胺 (cyclophosphamide) 80mg /kg, 单纯 用 顺 氯 氨 铀 120mg /m? f 
长 春 新 碱 、 博 莱 霉 素 、 环 磅 酰 腕 、 放 线 菌 素 D 和 顺 氨 氨 铂 联 合 应 用 均 有 效 “% 

此 外 Neuwelt Co 3] 1 例 手术 放疗 后 复发 的 内 胚 塞 瘤 应 用 长 春 新 碱 . 甲 基 强 的 松 龙 、 
FA“ (procarbazine ), X&3E8 (hydroxyurea), MUSA. Bape AOE An P eK mas Re 
(DTIC) 治疗 后 ，CT 显示 肿瘤 明显 缩小 ，AFP 由 用 药 前 19324miu/ml 降 至 74miu /ml。 
但 6 个 月 后 肿瘤 再 次 增 大 。 另 外 ! BS a RR EE A SR eS a A Re D EE EE 


BUR Sr 
总 之 化 疗 对 松 果 体 区 肿瘤 比 起 手 表 18- 9 松 果 体 区 肿瘤 直接 手术 切除 ( 包 
术 和 放射 治疗 的 可 靠 性 相距 甚 远 ， 最 BER) 加 术 后 放疗 的 随访 9) 





多 可 列 为 办 助 治疗 的 方法 之 一 ， 单 独 TEN 2 
应 用 尚 等 进一步 研究 和 改进 。 2 AES MUMS SR) 











【预后 】 Chapman 等 2-4 62 

VER AE BL HEME ARE KAE Cummins % 25 75 
细胞 疙 成 份 者 ) 全 切除 术 后 效果 良好 ， Maler &e S ms 
WE MRE Re VP ap | Cmm 0 8 s 

uzuki 等 5~5.5 89 

放射 治疗 亦 有 较 收 的 生存 期 表 18- 
9. 18-10) c, 8 区 à 

本 组 松 果 体 区 肿瘤 术 后 随访 到 65 Won Mena HORN 
例 ， 生 存 情况 见 表 18-11。 

总 的 看 来 术 后 生存 者 中 1 年 存活 作 者 随访 时 间 ( 年 ) 生存 率 (%) 





率 达 70%， 但 生存 超 5 年 者 仅 1/3.。 比 Cummins 4$ E 
国外 文献 报告 的 结果 差 ， 主 要 原因 是 Maier % 

术 后 放疗 不 充分 。 部 份 患 儿 甚至 未 接 Bradfield 竺 so 
受 放疗 。 LBUERHAEM QL AUS 6E Miser e 
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Onoyama 等 69 


术 后 12 年 复发 第 二 次 手术 , 效果 良好 。 elicit dp 
有 些 畸 脸 瘤 考虑 为 良性 ， 手 术 中 也 做 。 Camins 等 66 





到 全 切除 ， 但 术 后 1 ~ 2 年 又 复发 ， 
复查 病理 切片 看 到 畸 胎 瘤 组 织 中 有 松 


=m- 


表 18-11 ” 松 果 体 区 肿瘤 随 诊 情况 (65) 











1 年 254 
ee a nu RECO 例 数 ERR (%) 
生殖 细胞 瘤 28 2 85.7 10 35.7 
LII 21 16 76.2 8 38.1 
ERR 3 3 100.0 2 66.6 
bal) altel 4 3 75.0 0 一 
Rm 6 4 66.6 2 33.3 
saan 3 1 33.3 0 一 
* a 65 46 70.7 22 33.8 





果 体 细胞 成 份 没 引 起 重视 ， 术 后 未 建议 放疗 。 所 以 我 们 建议 对 有 些 畸 胎 瘤 〈 恶 性 或 有 松 


果 体 细胞 成 分 者 ) 术 后 常规 放疗 ， 这 样 会 提高 远 期 疗效 。 
(FER HRW 
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第 十 九 章 丘脑 肿瘤 


【概述 1 

丘脑 亦 称 视 丘 ， 为 感觉 传导 的 中 间 站 ， 并 构成 第 三 脑室 的 侧 壁 ， 此 部 位 肿瘤 的 临床 
表现 和 治疗 有 许多 独特 之 处 ， 故 专门 加 以 讨论 。 

—. BRE 

丘脑 肿瘤 〈thalamic tumors) HRID .. BAL AAA AP BAT 19600 3)。 
Holyst 1300 例 脑 瘤 中 丘脑 肿瘤 有 21 例 ( 占 1.6% )， 大 宗 病 例 统计 其 发 病 率 占 全 部 脑 瘤 的 
0.8~1.8% 1。 儿 童 乒 脑 肿瘤 相对 多 见 -Millichap“* ?统计 儿童 丘脑 和 基底 节 肿瘤 占 
儿童 脑 瘤 的 3 ~ 4 %。 而 在 整个 儿童 大 脑 半球 肿瘤 中 丘脑 肿瘤 约 占 5 ~ 10 0 9， 1, R 
院 1955 ~1989 年 34 年 间 共 收 治 15 岁 以 下 儿童 丘脑 肿瘤 103 例 ， 均 经 造影 和 CT 检查 证 实 ， 
其 中 53 例 经 手术 或 尸检 证 实 ， 占 我 院 同期 病理 证 实 的 儿童 脑 瘤 2000 例 的 2. 7% 。 

二 、 性 别 及 年 龄 

一 般 认为 儿童 丘脑 肿瘤 患者 男性 多 于 女性 “!，? )。 本 组 103 例 中 ， 男 性 69 例 ， 女性 
34 例 ， 男 女 比率 为 2 : 1 ， 男 性 患者 多 于 女性 患者 ， 与 文献 报导 相 一 致 

Millichap“* 分析 发 现 儿童 丘脑 肿瘤 主要 发 生 在 大 龄 儿童 。 本 组 103 例 患者 年 龄 分 
布 如 图 19- 1 。 

儿童 丘脑 肿瘤 与 成 人 相似 ， 组 织 学 分 类 以 胶 质 瘤 ， 特 别 是 星 形 细胞 瘤 多 见 (7，* )。 
Hoffman “8#)17 例 病理 证 实 的 儿童 丘脑 肿瘤 全 部 是 胶 质 瘤 ， 其 中 9 例 为 星 形 细胞 瘤 I ~ 
了 级 ， 占 第 二 位 的 是 星 形 细胞 瘤 卫 ~ 级 图 19- 2 )， 而 少 枝 细胞 瘤 、 室 管 膜 痛 和 混合 
性 胶 质 瘤 相 对 少见 。 混 合 性 胶 质 瘤 多 含有 星 形 细胞 瘤 和 少 枝 胶 质 细胞 瘤 两 种 成 份 。 部 份 肿 
瘤 可 有 囊 变 。 除 胶 质 瘤 外 尚 可 见 有 恶性 淋巴 瘤 、 结 核 瘤 和 神经 节 细胞 瘤 等 “4，5 )。 本 组 
以 星 形 细胞 瘤 占 优势 (58.5% )。 各 型 胶 质 瘤 占 本 组 53 例 中 的 94.3% ， 结 核 瘤 尽管 少见 ， 
但 在 儿童 较 成 人 多 见 。 本 组 53 例 经 病理 证 实 的 儿童 丘脑 肿瘤 的 病理 分 类 如 表 19- 1 所 示 。 





TTPIFS ETS oR NT £& 


图 19-1 ”儿童 视 丘 肿 瘤 年 龄 分 布 103 例 ) 
【临床 表现 】 
儿童 丘 脑 肿瘤 的 临床 表现 与 成 人 相似 。 文 献 报道 病程 2 周 ~ 9 年 “1，。 多 数 病人 病程 较 
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图 19 2 KERR RMP eR, MERRE 
闭锁 并 向 对 侧 移 位 ， 侧 脑室 受 压 变 扁 


短 ， 有 报道 男性 患者 病程 较 女性 更 短 。Tovi 等 ‘2 报告 病程 在 6 个 月 以 内 者 占 2/3; 本 
组 病程 少 于 半年 者 72 例 (69.9% )， 病 程 最 短 者 4 天 ， 最 长 者 2 年 。 

丘脑 肿瘤 的 临床 表现 较 复杂 ， 主 要 视 其 发 展 方向 。 向 大 脑 半球 、 第 三 脑室 和 脑 干 扩 
展 即 可 表现 为 相应 部 位 压迫 和 /或 损毁 征象 。 症 状 体征 可 分 为 两 大 类 , 即 颅 内 压 增高 征 和 
相应 部 位 的 定位 征象 。 成 人 早期 可 出 现 的 、 常 见 的 认识 、 记 忆 障 碍 及 眼球 运动 异常 等 在 
儿童 相对 少见 。 本 组 103 例 患者 症状 和 体征 分 布 如 表 19- 2 所 示 。 

1. 颅 内 压 增高 ”丘脑 肿瘤 生长 早期 使 第 三 脑室 发 生 狭 窑 或 闭塞 而 出 现 颅 内 压 增 
高 “”。Tovi 等 “?) 报 告 丘脑 肿瘤 多 数 有 颅 内 压 增高 ， 其 中 有 头痛 者 占 93.8%， 伴 呕吐 
者 占 75.5%， 有 视 乳头 水 肿 者 为 71 .4% 。 需 注意 的 是 由 于 儿童 的 颅骨 发 育 尚 不 完全 ,对 颅 
内 压 增高 的 代 偿 能 力 较 成 人 强 ， 因 
而 症状 体征 出 现 相对 较 晚 ， 表 现 为 


ET ORARE NEAN 慢性 颅 内 压 增高 。 这 也 是 儿童 丘脑 





RENXRRR HB EMG PRAE BK HT 
Wan D Tovi? Cheek? 本 组 患 儿 常 常 以 头痛 为 其 首发 症状 。 

TEMO RM 12 nu 13 本 组 以 颅 内 压 增高 作为 首发 症 
vas R ut 2 ^O 状 者 74 例 (71.8% ), 病 程 中 有 头痛 
*EHSRNA wy _ 1 者 85 例 〈82.3% )， 伴 有 呕吐 者 72 
少 枝 胶 质 细胞 痪 1 一 1. BA (69.9% ), 有 视 乳 头 水 肿 者 82 例 
RARO 一 2 1 (79.6% )。 本 组 有 颅 内 压 增高 症状 
eae E = 。 ”及 体征 的 总 例 数 达 96 例 (93.2% )。 
EHMEM z m" i 与 早年 我 们 报道 过 的 一 组 儿童 丘脑 
AVM* 2 i 一 肿瘤 症状 分 做 相近 似 Om, 
* H 22 24 53 2. 运动 障碍 ”多 继 颅 内 压 增 高 





+ 本 组 未 包括 丘脑 AV ML 症状 后 出 现 。 为 丘脑 肿瘤 较 常见 的 
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19-2 儿童 丘脑 肿瘤 症状 和 体征 《103 例 ) 
-一 一 

E R 例 数 % * E 例 数 % 
头痛 85 92.5 视 乳 头 水 肿 82 79.6 
呕吐 72 69.9 PAR ES aE 69 67.0 
一 侧 肢 体力 弱 61 59.2 RRES 17 16.5 
视力 减退 或 失明 19 18.4 双 侧 眼球 外 展 差 15 14.6 
精神 症状 19 18.4 半身 感觉 减退 15 14.6 
BUR IE u 10.7 看 孔 不 等 大 12 1.7 
肢体 震 业 u 10.7 REGERE 9 8.7 
Ha 10 9.7 共 济 失调 9 8.7 
走路 不 稳 10 9.7 REFE 8 7.8 
智力 减退 6 5.8 同 向 偏 育 5 4.9 
生长 发 育 过 快 5 4.9 H2 5 4.9 
MRM 3 2.9 身高 体重 明显 高 于 同龄 人 4 3.9 
BER 3 2.9 | EFR 1 0.97 








体征 。Cheek 等 “3) 报 告 丘 脑 肿瘤 有 轻 偏 接 者 占 70%: McKissock 等 (4) 报告 占 45.8%461 本 
组 以 轻 偏 竣 作 为 首先 症状 者 29 例 (22.3% )， 在 病程 中 有 一 侧 肢体 力 弱者 61 例 (58 890. 
aset A bag ERE I REGE GER 73 DICTO. 6 940» 16 75 AR E IE GR RI E 
脑 肿瘤 的 中 枢 性 轻 偏瘫 似 对 表情 肌 影 响 较 大 ， 本 组 5 GILL ELA EL YE RER. MA 
后 才 出 现 一 侧 肢体 力 弱 ， 检 查 亦 发 现 情感 活动 (器 或 笑 ) 时， 中 枢 性 面瘫 较 示 齿 时 明显 
得 多 ， 此 点 可 作为 诊断 时 的 参考 (图 19- 3 )。 


OO BEBE, (B) MRA CBE) ROE CLARIS AD. 
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(A) 





图 19- 3 


(B) 


丘脑 肿瘤 患 儿 中 枢 性 面 竣 特 点 





3. 精神 症状 或 智力 减退 ”丘脑 肿瘤 有 此 症状 者 并 不 少见 (12. 19, Tovi 报告 49 例 
中 有 15 例 (30.6% ) 出 现 精 神 变 化 及 智力 减退 ， 严 重 者 有 定向 力 障碍 。 本 组 有 精神 改变 
( 欣 块 或 淡漠 ) 者 19 例 , 有 明显 智力 减退 者 6 例 , 故 精神 及 智力 改变 的 总 数 为 25 例 (24.3% )。 
McKissock 等 (4) 认 为 精神 症状 为 颅 内 压 增 高 所 致 。Cheek 等 (3, 不 同意 这 种 观点 , 他 引证 
Smyth 等 曾 报告 过 2 例 丘脑 肿瘤 ， 有 严重 的 痴呆 但 无 颅 内 压 增高 ， 故 认为 系 肿瘤 侵犯 
丘脑 内 侧 核 所 致 ， 该 核 有 纤维 投射 到 额 叶 皮层 。 

4. 半身 感觉 障碍 ”理论 上 丘脑 是 感觉 系统 皮层 下 的 最 高 中 枢 , 故 有 肿瘤 时 应 对 感觉 
系统 影响 最 大 ， 但 实际 上 临床 常 到 有 很 大 的 丘脑 肿瘤 时 并 无 感觉 障碍 。Tovi 等 “2 骤 告 
对 侧 半 身 有 感觉 障碍 者 才 占 1/5。 本 组 有 此 体征 者 15 例 (14.6%)， 发 生 率 较 成 人 低 ， 可 
能 与 儿童 对 检查 不 能 正确 地 反映 有 关 。 丘 脑 肿 瘤 的 对 侧 半 身 之 自发 性 疼痛 者 罕见 。Tovi 
等 '?) 49 例 中 仅 1 例 ， 本 组 无 1 例 有 此 症状 。 

5， 眼 部 变化 BR 因 颅 内 压 增高 所 致 的 视 乳 头 水 肿 及 视力 减退 外 ， 尚 有 了 瞳孔 不 等 大 
(11.7 外 )， 以 病灶 同 侧 瞳 和 孔 缩 小 较为 多 见 。 眼 球 上 视 障 碍 占 8.7% 及 眼 瞪 下 垂 占 7.8%， 
同 向 性 酉 侧 偏 育 占 4.7%。Tovi o 报告 49 例 中 有 上 视 障碍 者 占 20.4%、 风 和 孔 不 等 大 者 
占 32.6% 及 同 向 性 偏 盲 者 占 20.4%。 

6. 内 分 说 功能 紊乱 ”可 表现 为 肥胖 、 多 尿 及 女孩 青春 期 的 月 经 紊乱 ， 系 肿瘤 侵犯 丘 
脑 下 部 所 致 。Tovi 等 “?， 报 告 和 9 例 中 有 内 分 说 改变 者 4 例 ， 其 中 肥胖 1 例 、 闭 经 1 例 及 
多 尿 2 例 ， 本 组 儿童 有 明显 生长 和 发 育 增 快 者 5 例 ， 检 查 其 身高 及 体重 明显 超过 同年 龄 
的 儿童 ， 其 中 1 例 尚 有 性 早熟 (12 岁 男孩 的 阴 葡 及 阴毛 发 育 如 成 年 人 )。 有 3 例 存在 多 饮 
ER. 

7. 其 他 尚 可 表现 为 小 脑 性 共 济 失调 ， 甚 至 可 先 于 运动 障碍 出 现 40) 。 肿瘤 侵犯 四 
登 体 下 丘 可 有 耳鸣 或 耳 歼 〈9.4%)。 肿 瘤 侵犯 基底 节 可 有 对 侧 肢体 震 额 等 锥 体外 系 
HER (9, AME 10.6%. FAR Me A 3 例 , 造 影 前 曾 一 度 诊断 为 “ 脑 干 肿 痢 ”。 

【辅助 检查 】 

—. Me 

BUESE RI AP A FS, PR ALM: Be LEO BU TEES, BOUES 
HER OO S SC WR ADR HE HC: Hk aT A EIE CHER spermidine fI BK sperine) 含量 
H0 509, FL AR BER A (LDH), 24 ABIL AY C24-dehydrocholesteroD 及 酸性 胶 质 
纤维 丝 蛋 白 (glial fibrillary acidic protein GFAP) 等 的 升 高 16). 但 因 肿 瘤 部 位 深 在 ， 
上 述 变化 不 如 大 脑 半球 肿瘤 明显 。 

An Ie ded 6 例 ， 其 中 蛋白 含量 增高 者 3 例 ( 最 高 为 200mg%)， 脑 室 液 检查 
者 32 例 (脑室 造影 时 采集 的 标本 )， 其 中 蛋白 增高 者 12 例 〈37.5% )， 最 高 者 为 1 例 丘脑 
星 形 细胞 瘤 脑室 液 蛋白 定量 高 达 1120mg% 。Cheek 等 ‘3 的 病例 作 脑 绷 液化 验 者 27 例 , 蛋 
白 增高 者 13 例 ， 其 中 最 高 值 为 456mg%， 脑 室 液化 验 者 14 例 ， 蛋 白 增 高 者 7 例 ， 其 中 
最 高 值 为 50 mg% o 

脑 峭 液 检查 可 在 颅 压 监测 时 进行 ， 对 丘脑 肿瘤 病人 行 持续 脑室 内 颅 压 监护 ， 一 方面 
可 了 解 颅 压 升 高 程度 和 波动 变化 ， 颅 内 压 增高 可 表现 为 Linblberg A 形 波 ， 波 幅 6.8 一 
13.3kPa (50 ~ 100 mmHg) ， 持 续 时 间 5 ~ 20 分 钟 。 严 重 的 高 颅 压 可 出 现 平原 波 (pla- 
tea wave)， 另 一 方面 , 颅 压 监 护 病 儿 随时 可 经 脑室 外 引流 控制 颅 内 压 , 以 防 严重 的 颅 内 高 
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压 所 引起 的 危 象 。 


二 、 电 生理 
EEG (li ie E ) 可 表现 为 尖 波 或 灶 性 低 幅 慢 波 〈 2 ~ 3 Hz); 双 杭 部 弥漫 性 慢 波 (9)。 
丘脑 前 部 损伤 可 表现 有 同 侧 a 抑制 。Drift “研究 提示 额 叶 深部 节律 性 B 波 出 现 可 提示 


丘脑 背 内 侧 核 损害 。 肿 瘤 周围 水 肿 可 出 现 以 额 矣 部 为 主 的 多 量 B ECL | DUDEN 
录 到 阁 病 样 波 或 单 . 双 侧 9 dE, Payne '! 认 为 同 侧 桥 项 7 ~ 8 c/sec 波 可 为 丘脑 肿瘤 早期 
重要 的 EEG 异 常 。 本 组 20 例 作 此 检查 ， 同 侧 额 矣 部 或 顶 枕 部 有 病理 波 者 15 例 ， 广 泛 重度 
异常 者 4 例 及 广泛 轻 度 异 常 者 1 例 。Cheek 等 (3) 的 病例 脑 电 图 正常 者 为 0%， 广 泛 性 异 
常 为 24% 及 局 限 性 异常 者 为 55%。 

肿瘤 侵犯 脑 干 时 亦 可 有 脑 干 听觉 诱发 电位 (BSAEP) RECO. 

三 、 超 声波 检查 

33 例 作 此 检查 者 中 ， 中 线 波 向 对 侧 轻 度 移 位 者 22 例 ， 中 线 波 无 移 位 者 11 例 ， 但 多 数 
报告 有 脑室 扩大 。 

四 、 同 位 素 脑 扫描 

在 患者 大 脑 半球 深部 有 放射 性 浓 集 区 ， 有 定位 价值 。 

五 、 造 影 检查 

103 例 中 作 造 影 检 查 者 83 例 ,有 2 例 未 及 检查 经 尸检 证 实 。 单 纯 根据 颈 动 脉 造影 之 变 
化 结合 临床 确诊 10 例 〈12.1 % ); 脑室 气 造影 确诊 者 34 例 (40.9%): 脑室 康 瑞 (Conray) 
造影 确诊 者 10 例 (12.1%)， 气 脑 造影 确诊 者 7 例 (8.4%)， 先 作 颈 动脉 造影 再 作 脑室 气 
造影 或 康 瑞 造影 证 实 者 共 22 例 (26.5 %)。 

1， 脑 血管 造影 ，Tovi 等 (2 指出 脑 血管 造影 对 丘脑 肿瘤 的 诊断 有 很 大 帮助 ， 椎 动脉 
造影 后 显示 脉络 膜 后 动脉 〈 大 脑 后 动脉 的 分 支 ) 的 移 位 ， 颈 动脉 造影 可 显示 脉络 膜 前 动 
Wk 〈 颈 内 动脉 的 分 支 ) 的 移 位 ， 两 者 在 丘脑 肿瘤 时 变化 十 分 明显 。Cheek 等 (3 指出 丘脑 
部 位 病变 中 尚 有 血管 畸形 的 可 能 性 , 故 建议 凡 有 定 侧 体 征 者 应 常规 先 作 颈 动脉 造影 检查 。 
颈 动 脉 造影 侧 位 像 〈 动 脉 期 ) 可 见 大 脑 中 动脉 抬 高 ， 脉 络 膜 前 动脉 池 部 向 下 移 位 ， 正 位 
像 可 见 大 脑 前 动脉 与 大 脑 中 动脉 的 距离 加 宽 ， 乃 因 岛 叶 血 管 向 外 移 位 及 胖 周 动脉 轻 度 向 
对 侧 移 位 所 致 。 侧 位 像 的 静脉 期 可 显示 大 脑 内 静脉 抬 高 及 丘脑 纹 状 体 静 脉 向 前 上 移 位 ， 
静脉 角 加 宽 ， 正 位 像 可 见 丘脑 纹 状 体 静 脉 向 上 移 位 〈 代 表 侧 脑室 底部 抬 高 )。 有 时 临近 肿 
瘤 的 深部 血管 可 因 肿 瘤 压 迫 或 直接 侵犯 而 变 细 或 不 显影 。 

1. 脑室 造 影 ”因为 肿瘤 接近 脑室 系统 , 故 脑室 造影 或 气 脑 造 影 是 早年 诊断 丘脑 肿瘤 
最 重要 的 手段 。 由 于 患 儿 来 诊 时 绝 大 多 数 有 颅 内 压 增高 ， 故 选用 脑室 造影 者 占 多 数 (66 
例 )。 造 影 的 变化 因 肿瘤 大 小 及 部 位 〈 偏 前 或 偏 后 ) 而 异 。 但 其 共同 的 特点 是 前 后 位 (或 
后 前 位 ) 像 可 见 患 侧 的 侧 脑 室 底 抬 高 及 第 三 脑室 向 对 侧 弧 形 移 位 〈 图 19-4 )， 侧 位 像 第 
三 脑室 往往 充气 (REA) 较 差 ， 若 肿瘤 巨大 则 在 侧 脑 室内 可 见 到 肿瘤 阴影 。 肿 瘤 若 向 
前 生长 可 杯 阻 室 间 孔 而 只 有 同 侧 的 侧 脑 室 显影 ， 肿 瘤 向 后 牛 长 则 第 三 脑室 后 部 有 充盈 缺 
损 及 前 部 扩张 等 。 

六 、CT 

丘脑 肿瘤 指 的 是 第 三 脑室 外 便 ， 内 硒 后 肢 内 侧 ， 居 于 侧 脑 室 体 部 之 下 ， 而 又 在 视 丘 
下 部 与 四 又 体 水 平 之 上 的 肿瘤 ， 丘 脑 肿瘤 以 胶 质 瘤 多 见 。 低 恶性 度 星 形 细胞 瘤 注 药 前 后 
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(B) 


图 19-4 ” 女 13 岁 ， 视 丘 星 形 细胞 瘤 脑室 conray 造 影 
(OO. 侧 位 像 ， 可 见 侧 脑室 底部 受 压 上 抢 。 第 三 脑室 显影 不 良 ， 


(BO KRUR MORS ORO UE DUREE 
不 增强 ， 均 为 低 密度 且 边 界 常 不 清 。 胶 质 母 细胞 瘤 常 于 注 药 后 有 不 规则 肿瘤 的 环形 增强 
坏死 腔 居 于 中 心 ， 注 药 前 后 均 为 低 密度 。 第 三 脑室 常 被 肿瘤 压迫 向 对 侧 弧 形 移 位 ， 室 间 
孔 及 透明 肥 亦 可 向 前 移 并 且 离 开 中 线 移 至 对 侧 。 侧 脑室 体 部 底面 上 抬 ， 可 于 侧 脑 室 体 部 
内 见 到 肿 物 ， 侧 脑室 三 角 区 则 向 后 移 位 ， 也 可 见 矣 角 外 移 ， 且 四 友 体 也 常 受 压 并 向 后 内 
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QUEE. PIRE SS 〈 图 19 5，6 ，7 )。 丘 脑 肿瘤 的 CT 定位 诊断 多 不 难 , 但 环 
池 翼 部 的 胆 脂 瘤 需 与 之 区 别 ， 后 者 有 环 池 的 扩大 ， 且 没有 丘脑 肿瘤 常 伴 有 的 中 脑 受累 的 
征象 。 





(A) (B) 
图 19-5 $13. EE TENERE RURMICT Hi 
OO 平 扫 ， 左 视 丘 不 均匀 港 杂 密度 、 病 变 ， 边 界 不 请 ， 第 三 脑室 受 压 弧 形 向 对 便 移 位 ， 
(BO MAHIA. 肿瘤 显 环 状 强化 ， 中 央 为 低 军 度 坏死 区 





(B) 


图 19-6 Bus. HUE RUESINA CO ~ OR) CTAB 
CO 平 扫 ， 肿 痪 时 低 密度 ， 边 界 欠 请 ， 第 三 脑室 受 压 ，( B ) MRE. MA RACIAL 


=m- 


+. MRI 

就 部 位 而 言 ， 丘 脑 肿瘤 对 脑室 、 脑 池 及 内 
塞 的 改变 与 CT 所 见 相同 ， 应 该 指出 的 是 MRI 
常见 丘脑 肿 痢 累 及 中 脑 的 佐证 ,信号 强度 常 以 
长 Ti 长 ?为 多 ， 具 有 星 形 细胞 闯 的 特点 。 腕 
母 变 则 可 见 坏 死 的 厅 腔 ,Gd- DTPA 除 少数 良性 
的 星 形 细胞 瘤 外 ， 多 明显 增强 。 

丘脑 肿瘤 可 突入 侧 脑 室 ， 需 与 侧 脑 室内 肿 
瘤 相 鉴 别 ， 后 者 常 有 脑室 扩大 ， 脑 室 移 位 不 明 
显 ， 中 线 结构 移 位 较 轻 。 

【治疗 及 预后 】 

丘脑 肿瘤 因 位 置 深 在 且 多 数 为 胶 质 瘤 ， 故 
预后 很 差 。 本 组 有 38 例 入 院 后 未 作 手 术 治疗 ， 
有 5 例 住院 期 间 病情 突然 变化 ， 家 属 拒绝 手术 
而 死亡 (其 中 3 例 为 早年 脑室 造影 后 发 生 的 ) 另 
外 33 例 家 长 不 同意 手术 而 自动 出 院 ， 随 诊 到 的 

Eus 7 NOX, HERE 23 例 缘 在 半年 内 死亡 (其 中 2 月 内 死亡 者 7 
bn ssi 例 )。 故 丘脑 肿瘤 患者 如 不 治疗 ， 其 自然 病程 

( 自 症状 开始 至 死亡 ) 多 数 在 1 年 以 内 。 





一 、 手 术 治 疗 

1， 姑 息 性 手术 : 因 肿瘤 位 置 深 在 ,周围 是 重要 的 神经 中 枢 ， 此 部 位 直接 手术 疗效 较 
x, 故 有 人 主张 作 姑 息 性 手术 绥 解 颅 内 压 增高 后 放射 治疗 。 本 组 姑息 性 手术 包括 里 肌 下 
BEARER, BEN E N ERR Stookey FRR M KEK ERAR Torkildsen 
FAR) 共 14 例 ， 其 中 术 后 1 月 内 死亡 2 例 ， 半年 至 ! 年 间 死 亡 2 例 ，1 年 ~ 2 年 内 死亡 
2 例 ， 有 1 例 生存 在 5 年 以 上 ， 余 7 例 失去 随 诊 。 

2. 直接 手术 肿瘤 切除 : 手术 入 路 视 肿 瘤 所 在 部 位 而 定 :肿瘤 位 置 偏 前 常 梗阻 同 侧室 
间 孔 ， 通 常 我 们 采用 额 部 开 颅 ， 皮质 切 开 进入 侧 脑 室 ， 先 探查 室 间 孔 ， 若 该 孔 扩 大 且 有 
肿瘤 突出 ， 可 经 室 间 孔 切除 肿瘤， GERE CURE HE ME S s 当 发 现 侧 脑 室 底部 明显 隆起 
则 可 在 该 处 切 开 室 管 膜 来 切除 肿瘤。 术 中 我 们 常规 作 透 明 及 穿 通 术 ; 车 有 第 三 脑室 前 部 
扩张 者 ， 我 们 顺便 作 终 板 造 疤 术 ; 如 肿瘤 位 置 偏 后， 我 们 则 采用 项 枕 部 切口 ， 经 侧 脑室 
三 角 区 处 皮质 切 开 来 切除 肿瘤， 颈 动 脉 造影 显示 大 脑 中 动脉 抬 高 明显 时 可 矣 部 入 路 切除 
肿瘤， 但 此 方法 可 伤 及 内 赛 而 使 偏瘫 加 重 ， 故 很 少 采 用 。 我 们 对 于 肿瘤 切除 较 少 而 颅 内 
压 增高 未 能 满意 解决 时 可 行 去 骨 辨 三 压 术 。 本 组 有 直接 手术 切除 者 51 例 ( 表 19- 3 )。 

本 组 术 后 ! 月 内 死亡 者 4 例 ， 手 术 死亡 率 为 4/51 (7.8% ) 存活 的 47 例 中 有 2 例 带 
鼻饲 管 出 院 〈 术 前 昏迷 , 术 后 未 清醒 )， 余 45 例 中 术 后 症状 及 体征 有 不 同 程度 的 好 转 者 42 
Bl, MEMEA 3 例 。 

二 、 放 射 治疗 

Cheek 等 CO 提出 早期 诊断 后 单纯 放射 治疗 ， 即 在 没有 颅 压 增高 时 放疗 效果 较 好 。 
Torkildsen 早 年 有 2 例 丘脑 肿瘤 作 过 侧 脑室 枕 大 池 分 流 术 ， 1 例 未 加 放疗 者 术 后 存活 4 
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419-3 ”儿童 丘脑 肿瘤 手术 方式 及 手术 死亡 率 GIN 








手术 方式 wo S Jmm WoW ow NO 合计 
肿瘤 全 切除 1 2 3 
肿瘤 近 全 切除 3 Ee 3 6 
肿瘤 大 部 切除 10 (19° 2 7 191) 
肿瘤 部 份 切除 3 号 6 (1) 9 (1) 
部 份 切除 + 终 板 造 疤 4 1 ~ 5 
部 份 切除 + EARE 3 or 3 (1) 6 (1) 
活检 1 -M 1 2 
活检 + FARE ad 1 0) we 10) 

合 计 25 (1) 4 (D 22 (2) 514) 
eE SPOE. D ILLLLLGSt(190 - 4 (100 — a 2 ..— 8164) 


tC 内 为 术 后 1 月 内 死亡 例 数 


年 ， 另 1 例 术 后 加 放疗 生存 了 8 年 。Cheek 等 (3 ,报告 9 例 丘 脑 肿瘤 单纯 手术 切除 者 术 后 
生存 均 小 于 2 个 月 ，7 例 手术 切除 肿瘤 后 加 以 放射 治疗 者 ，4 例 存 活 不 到 2 个 月 ，2 例 
存活 11 个 月 ，1 例 存活 达 8 FE. Hoffman fü 4& ("^ 30 例 儿童 丘脑 肿瘤 手术 治疗 ， 有 6 
例 加 放疗 者 术 后 存活 大 于 4 年 ， 故 丘脑 胶 质 瘤 放射 治疗 有 肯定 疗效 。 

总 之 ,丘脑 胶 质 瘤 预后 取决 于 肿瘤 的 恶性 程度 ,手术 切除 多 少 及 术 后 放疗 是 否 充分 。 
Arseni 等 “5 "报告 10 例 丘脑 肿瘤 肉眼 下 全 切除 ， 有 6 例 术 后 生存 3 ~ 9 4E, Hoffman's? 
的 8 例 丘脑 星 形 细胞 瘤 卫 ~ 级 尽管 手术 加 放射 治疗 ， 仍 在 短期 内 死亡 。Payne CORR 
后 存活 时 间 似 有 性 别 因素 ， 存 活 大 于 ! 年 者 男性 为 15% 而 女性 为 30%， 原 因 尚 不 清楚 。 
本 组 随 诊 到 33 例 中 半年 内 死亡 者 9 例 (6 例 未 作 放疗 及 3 例 作 过 放疗 )， 半 年 至 1 年 的 24 
例 中 死亡 10 例 《其 中 仅 1 例 未 作 放疗 ), 随 诊 1 ~ 2 年 者 8 例 中 3 例 死亡 ， 生 存 2 年 以 上 
者 5 例 18.5%) 中 4 例 为 星 形 细胞 瘤 ,有 1 例 结核 瘤 术 后 16 年 仍 生存 且 已 参加 工作 。 

通过 临床 实践 我们 认为 儿童 丘脑 肿瘤 应 采取 积极 手术 治疗 的 态度 ， 因 来 诊 者 多 有 
明显 颅 压 增高 ， 不 手术 随时 可 因 脑 疝 致死 ， 手 术 后 存活 2 年 以 上 者 近 1/5, 而 不 手术 者 几 
个 月 内 皆 死 亡 ， 如 果 是 结核 瘤 手术 还 可 达到 根治 的 目的 。 

(FER FARE) 
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第 二 十 章 “ 侧 脑室 肿瘤 


【概述 】 

侧 脑 室 肿瘤 临床 较为 少见 。 尽 管 按 脑室 系统 肿瘤 统计 ， 侧 脑室 肿瘤 的 发 病 率 亦 低 于 
第 三 脑室 和 第 四 脑室 ‘1 。 但 其 发 病 有 明显 年 龄 趋向 性 ， 儿 童 相 对 多 见 。 侧 脑室 肿瘤 可 
有 多 种 组 织 来 源 , 每 一 类 肿瘤 都 有 其 自身 的 特征 性 表现 ， 如 组 织 学 特点 ， 肿 瘤 生长 方式 
和 速度 ， 浸 润 和 扩散 能 力 等 ， 其 治疗 和 预后 也 不 尽 相 同 ， 但 其 临床 特点 有 许多 共同 之 处 。 

一 、 患 病 率 

大 宗 病例 统计 , 其 发 病 率 约 占 颅 内 肿瘤 的 0. 08 ~2.70% > P Cushing&it fy 2023 
例 颅 内 肿瘤 中 仅 有 3 例 脉络 从 乳头 状 瘤 和 6 例 室 管 膜 瘤 ,其 另 一 组 330 例 脑膜 瘤 分 析 中 3 
例 位 于 侧 脑室 内 '?)。 在 一 组 6000 例 脑 瘤 统计 分 析 中 ， 侧 脑室 肿瘤 有 66 例 〈1.1%6)。 其 
组 织 学 分 类 分 别 为 ， 脉 络 从 乳头 状 瘤 25 例 (37.9%)， 多 形 性 胺 质 母 细胞 狂 (10.6%), 
室 管 膜 狼 9.1%)， 此 外 还 有 和 丹 母 细胞 瘤 3 例 ， 表 皮 样 夺 肿 4 例 ， 神 经 节 细胞 瘤 2 例 和 
其 他 肿瘤 15 例 ， 以 脉络 从 乳头 状 瘤 最 多 见 '*;。 侧 脑室 肿瘤 以 儿童 相对 多 见 。 国 内 一 组 
统计 分 析 约 占 儿童 颅 内 肿瘤 的 3.25%'5?。Slooff ‘5 报道 约 占 儿童 颅 内 肿 的 的 5 ~ 10%。 
我 院 自 1955 ~ 1989 年 间 共 收治 有 病理 证 实 的 儿童 侧 脑室 肿瘤 〈 年 龄 15 岁 以 下 ) 58 例 ， 占 
同期 儿童 颅 内 肿瘤 2000 例 的 2. 996 。 

二 、 性 别 和 年 龄 

视 其 肿瘤 的 组 织 学 特点 其 发 病 年 龄 可 有 所 差异 。 脉 络 从 乳头 状 瘤 发 病 年 龄 可 略 低 于 
EMM, Laurence UP 认为 脉络 丛 乳头 状 瘤 发 病 年 龄 54% 小 于 1 岁 ，74% 在 10 岁 以 内 
发 病 。Matson ”统计 48 中 患者 小 于 10 岁 ， 其 中 小 于 1 岁 患 者 可 达 20%， 甚 至 有 新 生 儿 
AU LE. Hoffman '09) 统 计 10 例 侧 脑室 肿 壮年 龄 均 在 6 岁 以 下 ， 7 例 脉络 从 乳头 状 
fils 6 例 小 于 1 岁 。Barone ci 报告 室 管 腹 痢 的 平均 发 病 年 龄 为 5 ~ 6 岁 。Dohrmann' 
分 析 60% 侧 脑室 肿瘤 患者 小 于 5 岁 , 大 于 15 岁 患者 仅 占 4 %。 其 侧 脑 室内 室 管 腊 瘤 的 发 病 
年 龄 较 其 他 部 位 更 低 。Lodenh- 
cim fi & B ERB ARE 7 ~10% 年 
BREE ~ 1282, Berge D 
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计 40 例 脑膜 瘤 中 ， 侧 脑室 脑膜 TIN 
fS 例 , 占 7.5%， 脑 膜 肉瘤 1 例 。 E 
AE $1 58 DUM EE LA 9p 2i 5 
伤 如 图 20- 1 所 示 。 图 中 可 见 高 峰 is] 加 
年 龄 在 8 — 153 (63.750). — 
侧 脑室 肿瘤 性 别 分 作 总 体 无 "rH j 
明显 差异 。 室 管 膜 瘤 有 报告 男性 5 | 
di um 脑膜 瘤 以 女性 稍 "vs 13 —— GF — Hus ERG 


本 组 男性 37 例 ， 女 性 21 例 ， 图 20- 1 儿童 侧 脑 室 肿 痛 年 龄 分 布 《58 例 ) 
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男女 比例 为 1.76: 1 。 

三 、 组 织 类 型 及 部 位 

多 种 肿瘤 可 发 生 在 侧 脑 室 ， 但 以 脉络 从 乳头 状 痪 、 室 管 膜 瘤 和 脑膜 彦 较为 多 
C714, 20)。 大 约 3/4 的 脉络 从 乳头 状 瘤 发 生 在 俩 脑室 -Matson‘7) 统 计 83 例 儿童 脉络 从 乳 
XAR fb 67 9E. (80.7%) 发 生 在 侧 脑 室 。Raimondi ‘统计 332 例 儿童 脑 瘤 中 8 例 发 生 
FE OS SE HH BAA RAM. Hoffman 3) 报道 10 例 小 儿 侧 脑 室 肿 瘤 ， 1 例 室 管 膜 
瘤 ，7 例 脉络 从 乳头 状 瘤 和 2 例 脑膜 瘤 。 Svien 15) 认为 在 幕 上 室 管 膜 瘤 中 约 50% 源 于 侧 
脑室 。 

除 上 述 较 常见 肿瘤 类 型 外 还 可 有 血管 瘤 '59)， 表 皮 样 囊肿 和 皮 样 事 肿 (20, E JE e R 
BD RB Ri MD, MART. AE RI. 

WA WR AB AL IS 95 BS YAK BK SDA FL SL AR a AA Hl e fe 0L RE — PKS I 
位 也 可 发 生 ， 甚 至 可 充满 侧 脑室 以 至 侵犯 表 20- 1 LE WER ABAD 





到 周围 脑 实质 内 。 脉 络 从 乳头 状 瘤 以 左 侧 脑 (58 例 ) 
室 多 见 (7)。Koos 统 计 双 侧 脑室 脉络 从 乳头 ——Á————— 
XML 109600, 病理 类 型 例 数 % 
本 组 58 例 中 位 于 三 角 区 者 30 例 (51.7% )， TUM 13 22.4 
额 角 及 体 前 部 13 例 (22.4 %)， 体 部 7 例 室 管 膜 母 细胞 疾 4 6.9 
(12.1%), WM 5 Bl, 3 例 几乎 充满 脑室 。 星 形 细胞 瘤 16 27.6 
术 中 发 现 已 自 侧 脑室 发 展 到 皮层 下 者 16 例 。 HOA FL KAR M Woo 2490 
两 侧 发 生 率 相近 ， 左 侧 30 例 ， 右 侧 28 例 。 na iv ome 
我 们 58 例 儿童 侧 脑室 肿瘤 病理 类 型 、 例 MARAA E 


由 表 20- 1 np JU, SE AE ABN at A E JE LAE ELLELE] 
BO, DMNA ARMS, WARES RU 
三 位 。 上 述 四 种 肿 痢 ， 占 所 有 58 例 肿 痢 的 WM 
84.596. 4 ABA IO RECS LS MU evum 
病 较 其 他 文献 报告 为 多 ， 而 脉络 从 乳头 状 多 s = 
则 相对 较 低 。 

【临床 表现 】 

由 于 肿瘤 的 不 同 组 织 来 源 ， 其 病程 变化 较 大 。Gassel 49 指出 侧 脑 室 为 “ 静 区 ” p 
瘤 较 小 时 多 无 明显 症状 ， 故 一 般 病程 相对 较 长 。 我 们 统计 的 58 例 中 病程 最 短 3 K, 最 长 
5 年。 入 院 前 病程 在 半年 以 内 者 26 例 ， 占 44.8%， 症状 体征 情况 如 表 20- 2 。 

多 数 作 者 认为 儿童 侧 脑 室 肿 交 的 首发 症状 为 颅 内 压 增高 ， 无 或 仅 有 轻 度 神经 系统 定 
位 征象 (2, 7. 9, 15)。 

一 、 颅 内 压 增高 征 

多 为 首发 症状 ， 表 现 为 头痛 、 睫 心 呕吐 及 视力 障碍 ， 大 部 份 病人 就 诊 时 有 视 乳头 水 
肿 。 此 外 ， 亦 可 表现 为 头颅 增 大 、 前 办 张力 增高 ， 破 坦 声 及 双 侧 外 展 神经 麻 洱 等 ， 尤 以 
本 幼儿 常 见 。 室 管 膜 瘤 和 脉络 从 乳头 状 灼 可 以 发 生出 血 ， 从 而 引起 突 发 性 的 急性 颅 内 压 
增高 。Bartlett (2) 提 出 侧 脑 室 肿瘤 的 特点 为 症状 间 数 性 发 作 ( 脐 瘤 活 动 到 某 一 位 置 使 脑 
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1 
3 
数 及 百分率 分 优 如 表 20- 1 。 多 形 性 胶 质 母 细胞 瘦 2 3.4 
1 
1 
1 
1 








表 20-2 LE fi ESPERE PE 








室 系统 发 生 梗阻 而 使 颇 内 压 急剧 增高 )。 本 组 有 明显 之 间歇 性 头痛 呕吐 者 仅 8 BICIS. 7 90. 
似 不 能 以 此 作为 诊断 侧 脑 室 肿瘤 的 依据 。 

关于 颅 内 压 增 高 的 原因 , 除 肿 瘤 本 身 的 占 位 效应 和 肿瘤 梗阻 脑室 系统 脑脊液 循环 外 ， 
侧 脑室 脉络 从 乳头 状 瘤 可 引起 脑 将 液 生成 过 多 。 同 时 还 存在 脑 背 液 吸收 减 慢 ， 因 而 引起 
交通 性 脑 积 水 而 导致 内 压 升 高 (2)。Milhorat'2 对 脉络 从 乳头 状 瘤 术 前 、 后 脑室 脑 脊 液 
形成 速度 进行 观察 发 现 , 术 前 脑 峭 液 形成 速度 为 1.05ml/min 而 术 后 8 周 降 到 0.2ml/min。 
当然 这 仍 不 能 解释 为 什么 相当 数量 病人 肿瘤 切除 后 脑 积 水 仍 不 能 得 到 缓解 。 至 于 咬 消 液 
重 吸收 减低 可 能 与 肿瘤 出 血 有 关 。 

本 组 以 颅 内 压 增 高 为 首发 症状 〈 头 痛 、 呕 吐 或 /和 视力 减退 ) 者 39 例 〈67.2% )， 来 
诊 时 有 视 乳 头 水 肿 者 为 87 .9%。 入 院 时 有 颅 内 压 增高 者 56 例 (96.5% )。 有 其 他 颅 压 增高 
征 如 即 诊 为 破 谈 音 ， 双 侧 外 展 神经 麻痹 ， 头 围 增 大 ， 前 办 张力 增加 等 ， 亦 可 见 到 。 

二 、 神 经 系统 定位 征 

侧 脑 室 肿瘤 的 神经 系统 定位 征 以 出 现 晚 、 程 度 变化 大 和 定位 困难 为 特点 。Dandy 描 
述 侧 脑室 肿瘤 的 临床 表现 ， 以 头痛 、 了 眩晕 和 呕吐 起 病 ， 渐 进 性 出 现 偏 身 运动 、 感 觉 障 碍 
和 /或 偏 言 ‘?;。 有 报告 侧 脑 室 脑膜 痢 有 视野 缺损 者 占 53%， 同 时 还 可 伴 有 局 灶 性 首 痛 发 
作 ， 甚 至 语言 障碍 (病灶 在 优势 半球 时 )。 其 程度 多 数 较 大 脑 半球 或 丘脑 肿瘤 轻 。 相 当 多 
的 病人 亦 可 完全 没有 局 灶 性 体征 。 原 因 是 侧 脑室 内 肿瘤 对 锥 体 束 和 其 他 上 行 皮层 放射 纤 
维 的 压迫 较 轻 的 缘故 。 

我 们 治疗 的 58 例 中 有 对 侧 中 枢 性 轻 竣 者 占 41.4%， 常 表现 为 单 侧 肢 体 轻 度 力 弱 ， 腿 
反射 稍 亢进 、 浅 反射 减弱 或 病理 反射 阳性 等 。 偏 身 感觉 障碍 和 偏 盲 患者 分 别 为 6.9% 和 
5.2%， 发 生 率 低 可 能 与 儿童 体检 合作 不 好 有 关 。 

值得 注意 的 是 侧 脑 室 肿瘤 有 部 份 病人 可 表现 有 假 性 定位 征象 。 如 在 Gassel'1e 的 病 
例 有 小 脑 体征 者 为 24%， 久 山 秀 幸 等 (1) 的 病例 有 小 脑 体征 者 为 2: %， 并 推测 因 肿 瘤 生长 
使 小 脑 幕 切 迹 压 于 小 脑 上 脚 或 天 幕 压 于 小 脑 半球 所 致 。 本 组 有 小 脑 征 者 仅 6 例 (10.3%)。 
侧 脑 室 肿瘤 可 有 精神 症状 . 有 人 报告 删 脑室 脑膜 痛 有 精神 症状 者 占 1/3。 本 组 有 精神 变化 
(淡漠 、 呆 灌 和 行为 异常 ) 者 占 12.0% 。 首 阐发 生 率 本 组 为 25.8% ， 而 侧 脑室 脑膜 瘤 的 病 
例 有 各 种 形式 炉 痛 者 达 41%。 本 组 有 发 烧 者 5 例 (8.6%), EI AEE FEE SERE IO PPM 
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【辅助 检查 】 

—. HB 

WAARAAN, ^us. MT ONT AGO. NU UPS PURI EA 
找到 瘤 细胞 ， 特 别 是 恶性 程度 较 高 的 肿瘤 。 

侧 脑室 脉络 膜 乳 头 状 瘤 约 50%% 的 病人 可 有 脑脊液 黄 变 ， 少 部 份 病人 甚至 可 为 血性 脑 
消 滤 ， 黄 变 可 因 和 蛋白 增加 或 肿瘤 出 血 所 致 。 此 外 脑 肖 液 部 份 酶 类 及 肿瘤 标记 物 亦 可 有 
变化 。 

我 们 的 58 例 病人 中 有 22 例 进行 脑 表 液 检 查 , 其 中 黄 变 者 6 例 , 均 为 脉络 从 乳头 状 瘤 。 
蛋白 定量 增高 者 21 例 ， 最 高 达 5600m8g%。 仅 1 例 蛋 白 定量 正常 。 

二 、 超 声波 

A 型 超声 波 检查 可 见 有 中 线 结 构 移 位 和 脑室 扩大 。B 型 超声 波 检查 部 份 病人 可 检 出 
肿瘤 的 位 置 、 大 小 和 是 否 有 春 变 。 

本 组 超声 波 有 中 线 移 位 者 10 例 ， 无 移 位 者 4 例 (其 中 有 2 例 有 脑室 扩大 ) 。 因 而 超声 
波 检查 不 失 为 一 种 简单 方便 的 检查 手段 。 

三 、 脑 电 图 

在 10 例 行 脑 电 图 检查 的 病人 中 ， 有 局 灶 性 病理 波 者 8 例 。 其 余 2 例 表现 为 广泛 中 度 
脑 电 图 异常 。 

四 、 头 颅 平 片 

多 数 表 现 为 颅 内 压 增高 征象 ， 此 外 尚 可 有 颅 内 病理 钙化 ， 以 脉络 从 乳头 状 瘤 和 室 管 
膜 瘤 多 见 。 个 别 病人 甚至 可 有 局 灶 性 颅骨 破坏 ,此 乃 因 肿瘤 发 展 到 脑 表面 侵蚀 颅骨 所 致 

我 们 的 32 例 颅骨 X 线 平 片 中 ， 有 颅 内 压 增高 征 者 30 例 ， 有 病理 性 钙化 班 者 4 例 ， 有 
颅骨 局 限 性 破坏 者 2 例 〈 脑 膜 瘤 及 脉络 从 乳头 状 瘤 各 1 例 )。 

五 、 造 影 检 查 

(一 ) 脑室 造影 早年 是 诊断 脑室 内 占 位 病变 最 有 效 的 检查 手段 ,可 充分 显示 肿瘤 的 
位 置 、 大 小 及 形态 。 近 年 随 CT、MRI 的 临床 应 用 ， 其 作用 有 所 下 降 ， 但 仍 不 失 为 一 种 
有 效 的 检查 手段 。 脑 室 造影 的 主要 表现 是 侧 脑室 内 的 充 至 缺损 。 

我 们 对 14 例 进行 脑室 造影 ， 其 中 康 瑞 (Conray) 造 影 5 例 ， 脑 室 气 造影 者 Pl, Vere 
侧 脑室 内 见 到 肿瘤 之 充盈 缺损 (820-2, 3). 

(二 ) 颈 动 脉 造影 ” 颈 动 脉 造 影 除了 解 肿瘤 的 位 置 外 ， 还 可 了 解 肿瘤 的 血液 供应 情 
况 ， 对 手术 切除 肿瘤 有 较 大 的 帮助 。 

三 角 区 脑膜 瘤 可 表现 为 其 主要 供血 动脉 的 脉络 膜 前 动脉 的 增 粗 ， 有 肿瘤 染色 。 侧 脑 
室 枉 角 梗 阻 时 大 脑 中 动脉 还 可 抬 高 。 脉 络 从 乳头 状 瘤 可 表现 为 脉络 膜 前 和 /三 脉络 膜 后 动 
脉 的 增 粗 或 异常 分 支 ， 亦 可 见 到 有 网 状 血管 团 。 室 管 膜 瘤 也 可 见 有 异常 供血 血管 。 此 外 
由 于 脑室 扩大 多 数 病 人 有 脑 积 水 的 造影 表现 ， 如 大 脑 前 动脉 的 牵 直 ， 曲 度 变 小 ， 大 脑 中 
动脉 上 抬 等 ， 但 非 侧 脑室 肿瘤 所 特有 的 。 

我 们 的 58 例 病人 中 24 例 进行 了 颈 动 脉 造影 ， 其 中 有 3 例 有 脑 积 水 征 ， 其 余 21 例 有 占 
位 性 病变 的 表现 。 因 儿童 侧 脑 室 肿瘤 的 病理 性 质 与 成 人 不 完全 相同 ， 成 人 三 角 区 脑膜 瘤 
较 多 见 ， 造 影 常 有 独特 之 血管 改变 而 使 术 前 能 定位 及 定性 ， 而 儿童 则 仅 能 定位 尚 不 能 定 
性 。 本 组 1 例 1 岁 之 小 儿 侧 脑 室内 脂肪 瘤 合并 脑膜 脱出 未 作 造 影 检查 而 直接 手术 。 
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膜 瘤 ， 也 不 能 有 室 管 膜 种 植 。 脑 膜 瘤 多 呈 均 一 的 高 密度 ， 注 药 后 常量 均匀 一 致 忻 增强 ， 
且 边 界 清楚 。 脉 络 从 乳头 状 瘤 是 另 一 种 起 源 于 脉络 丛 结构 的 肿瘤 ,虽然 也 表现 为 高 密度 ， 
且 注 药 后 均一 增强 ， 但 以 其 表现 多 有 钙化 ， 呈 分 叶 状 ， 且 脑 积 水 明显 有 别 于 脑膜 瘤 ， 而 





图 20 2 男 14 岁 ， 侧 脑室 室 管 膜 瘤 脑室 气 造影 
(AO MIR, TREN ERR B) 前 后 
GR. AREA RRE EMENN 


图 20- 3 





男 8 岁 ， 侧 脑室 内 巨大 室 管 膜 痛 脑 室 Conray 造 影 
(A) BR, INR AE AI RRR 
(B) BRM, Rie EA 
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且 偶 有 了 脑 骨 液 播 散 转移 。 室 管 腊 瘤 和 起 自 脑室 壁 的 其 他 胶 质 瘤 ， 多 有 脑室 内 外 的 受累 ， 
并 且 脑 实 质 受累 的 境界 不 清 ， 这 可 与 侧 脑室 内 脑膜 痛 累 及 脑室 外 相 区 别 。 注 药 后 室 等 膜 
瘤 和 其 他 胶 质 瘤 变化 表现 不 一 ， 差 异 很 大 ， 视 良 、 亚 性 区 别 ， 后 者 可 有 坏死 ， 但 密度 不 
均 ， 注 药 后 增强 不 均一 可 以 说 也 是 一 个 特点 。 

+. MRI 

多 方向 的 切面 ， 有 利于 判断 肿瘤 与 脉络 从 及 脑室 壁 的 关系 ， 肿 瘤 的 起 源 , 有 利于 判断 肿瘤 
的 性 质 。 虽 然 上 述 肿瘤 都 可 以 表现 为 长 T! 和 长 Tz， 但 皮质 T! 和 皮质 T? 是 脑膜 瘤 的 典 
型 表现 ， 同 时 虽然 都 有 脑 积 水 ， 但 有 脑 实质 内 的 血管 源 性 渗 出 性 水 肿 ， 常 是 室 管 膜 瘤 和 
其 他 胶 质 瘤 的 特点 (图 20-4 )。 

【治疗 及 预后 】 

治疗 主要 以 手术 切除 肿瘤 为 首要 的 治疗 方 
法 ， 其 后 视 其 肿瘤 的 病理 特点 和 病人 一 般 情况 
辅 以 放疗 和 /或 化 疗 。 

一 、 手 术 治 

侧 脑室 肿瘤 可 行 手 术 切 除 。 手 术 入 路 要 根 
据 肿瘤 的 起 源 部 位 ， 附 着 点 和 其 主要 发 展 方向 
而 定 ， 肿瘤 位 于 杜 角 或 体 前 部 者 可 额头 或 额 顶 
部 开 颅 ， 位 于 桔 角 者 可 杜 部 开 颅 ， 位 于 三 角 区 
AWAM E) 项 杭 开 颅 。 皮 质 切 开 可 在 项 后 
或 桥 后 ， 尽 量 避 开 功能 区 。 若 发 现 肿瘤 较 大 时 
可 将 肿瘤 分 块 切除 ， 但 最 好 在 分 块 切除 前 结扎 





图 20-4 DUP, AMEEN 肿瘤 之 主要 供应 血管 ， 否 则 出 血 太 多 。 肿 瘤 多 
星 形 细胞 瘤 MRI 的 ;权重 像 可 见 由 脉络 膜 前 动脉 〈 颈 内 动脉 分 支 ) 及 脉络 膜 后 
右 侧 巾 室 额 角 内 固形 高 信号 病变 ， 动脉 (大脑 后 动脉 分 支 ) 供血 ， 故 血 运 多 数 比 
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血性 休克 。Torre' VRR 8 例 侧 脑室 肿瘤 中 
有 5 例 为 儿童 ， 术 中 用 项 后 皮质 切口 ， 因 在 未 能 预先 处 理 痛 蒂 的 情况 下 分 块 切除 肿瘤 ， 
使 术 中 因 出 血 过 多 而 死 于 手术 台 者 4 例 ( 皆 为 儿童 ) 。 作 者 分 析 死 亡 的 主要 原因 是 术 中 因 
出 血 过 多 而 大 量 输入 库存 血 引 起 全 身 电解 质 素 乱 造成 的 。 为 了 降低 手术 死亡 率 他 建议 : 
外 皮质 切口 在 本 中 国 后 部 ， 这 样 便于 抬 起 肿瘤 而 处 理 在 其 腹 侧面 的 脉络 膜 前 动脉 及 脉络 
膜 后 动脉 ， 使 分 块 切除 时 出 血 大 为 减少 。@ 改 进 输血 ， 他 指出 库存 血 日 期 愈 长 则 负离子 
自 细胞 内 移 至 细胞 外 愈 多 。 库 存 血 超过 10 天 者 血清 钾 离 子 比 正常 血清 钾 高 3 ~ 5 倍 ， 故 
大 量 输入 库存 血 而 使 体内 钾 离 子 浓度 过 高 ， 以 致 引起 心律 不 齐 甚至 心跳 骤 停 。 此 外 ， 库 
存 血 中 枸 樟 酸 盐 为 酸性 ， 大 量 输入 可 产生 酸 中 毒 ， 同 时 ， 枸 橡 酸 盐 可 使 血 钙 降低 ， 人 体 
在 高 钾 及 低 钙 的 状态 下 对 心脏 搏动 有 不 良 影响 ， 故 他 建议 大 量 输血 时 一 定 用 3 日 以 内 的 
库存 血 ,并 在 每 220mi 血 中 加 入 10% 葡 萄 糖 酸 钙 1 ml， 以 提高 血 钙 浓 度 。 
本 组 58 例 的 手术 方式 及 近期 效果 见 表 20- 3 。 侧 脑室 肿瘤 手术 死亡 率 15 ~ 20% 07, 
其 中 室 管 膜 瘤 手术 死亡 率 略 高 于 其 他 肿瘤 。Koos 统 计 为 20~ 36 %'?)。 值 得 注意 的 是 脉络 
从 乳头 状 瘤 有 脑 积 水 的 患者 中 约 50 % 病 人 肿瘤 切除 后 脑 积 水 未 得 到 缓解 ， 严 重 时 仍 需 
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表 20-3 儿童 侧 脑 室 肿 瘤 手术 入 路 及 切除 方式 〈58 例 ) 








Nu 额 "um * 合计 
肿瘤 全 切除 13¢2 ° 14 9 31) 3« 3) 
肿瘤 近 全 切除 5(2) , 4 1 0 10¢ 2) 
肿瘤 大 部 份 切除 5(D 2 0 1 8C1) 
肿瘤 部 份 切除 + 外 减 压 术 1 0 0 0 1) 
a it 24¢ 5 ) 20 1X1) 41) 5&7) 


tC O 内 为 手术 后 ! 月 内 死亡 例 数 


行 分 流 手术 。 本 组 术 后 死亡 7 例 (手术 死亡 率 12.1%)， 其 中 有 3 例 与 术 中 出 血 过 多 有 直 
接 关 系 。 有 3 例 死 于 术 后 颅 压 急 剧 增高 〈 脑 水 肿 和 /或 脑室 系统 梗阻 )。 有 1 例 死 于 术 后 
脑室 感染 。 侧 脑室 肿瘤 切除 后 我 们 常 在 脑室 内 放 一 根 橡皮 导 尿 管 作 脑室 外 引流 ， 使 含 血 
的 脑室 液 及 时 引流 到 颅 外 ， 这 对 减少 术 后 脑室 内 出 血 及 减轻 术 后 发 烧 有 一 定 帮 助 。 引 流 
管 可 在 2 ~ 3 天 内 拔除 ， 放 置 过 久 易 增加 感染 机 会 。 

二 、 放 射 治疗 

主要 针对 室 管 膜 瘤 .Shuman 2 发 现 儿童 室 管 膜 瘤 放疗 Co4500rad) 可 有 明显 效 
果 ， 大 大 降低 复发 率 。 并 且 指 出 未 行 术 后 放疗 的 病人 均 可 复发 。 比 较 手术 加 放疗 和 单纯 
手术 病人 5 年 存活 率 有 明显 差异 。 室 管 膜 瘤 的 术 后 放疗 为 多 数 作者 所 肯定 (t-9 。 但 照射 
范围 和 剂量 尚 有 争议 ， 一 般 认为 不 应 少 于 45Gy (4500rad)， 其 放疗 原则 与 其 他 部 位 室 管 
膜 瘤 相同 ( 即 全 中 枢 神 经 系统 )。Camea 主 张 对 侧 脑室 脉络 从 乳头 状 瘤 病 人 行 术 前 放疗 ， 
目的 在 于 减少 肿瘤 血 供 ， 使 肿瘤 体积 缩小 Ce)。 

三 、 化 学 治疗 

Bloom “2 分 析 统 计 发 现 , 室 管 膜 瘤 病人 手术 + 放疗 + 化 疗 联合 治疗 后 5 年 生存 率 可 
达 70% ， 较 单纯 手术 + 放疗 5 年 生存 率 高 。 主 要 化 疗 药 包括 CCNU、BCNU 等 。 特 别 是 
联合 化 疗 ， 方 案 与 其 他 部 位 室 管 膜 瘤 相同 。 

四 、 预后 

侧 脑 室 肿瘤 的 预后 与 多 种 因素 有 关 。 包 括 肿瘤 类 型 、 部 位 、 切 除 程度 等 。 脉 络 丛 乳 
头 状 瘤 和 脑膜 瘤 预 后 较 好 ,多 数 存活 率 在 60% 以 上 。 手 术 全 切除 肿瘤 者 术 后 极 少 复发 ， 而 
室 管 膜 瘤 预后 相对 较 差 ， 有 可 性 变 者 预后 较 好 。 

Shizuo (25) 发 现 儿 童 室 管 膜 瘤 5 年 存活 率 与 肿瘤 部 位 有 关 (图 20-5 )。 以 侧 脑 室 室 
管 膜 瘤 预后 最 好 ， 第 三 脑室 者 最 差 。 

此 外 ， 室 管 膜 瘤 的 手术 切除 程度 亦 与 预后 有 一 定 关系 ，Shizuo (25) 统 计 27 例 其 不 同 
切除 程度 与 预后 关系 如 图 20- 6 。 

我 们 随 诊 到 的 41 例 中 1 年 内 死亡 3 例 ， 存 活 率 为 92.7%。 3 ~ 5 年 内 共 死 亡 21 例 ， 
存活 率 为 48.7%。5 年 以 上 死亡 达 30 例 ,存活 率 为 26.8%， 生 存 最 长 者 已 18 年 至 今 健在 。 
我 们 认为 对 儿童 侧 脑 室 肿瘤 的 手术 应 持 积极 态度 ， 术 后 根据 肿瘤 不 同 组 织 学 类 型 辅 以 放 
疗 或 化 疗 ， 以 提高 其 术 后 存活 时 间 。 

(gu rO 
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4 5 存活 期 (年 ) 
图 20- 5 脑室 系统 肿瘤 术 后 生存 期 与 肿瘤 部 位 的 关系 


1000. 














图 20-6 室 管 膜 瘤 手术 切除 范围 与 术 后 生存 期 的 关系 
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第 二 十 一 章 “” 第 三 脑室 前 部 胶 质 瘤 


【概述 】 
第 三 脑室 前 部 胶 质 瘤 起 源 于 第 三 脑室 前 部 结构 ， 可 原 发 于 第 三 脑室 内 ， 也 可 由 邻近 
结构 的 胶 质 瘤 侵入 所 致 。 
一 、 患 病 率 
第 三 脑室 肿 效 并非 少见 ， 文 献 报告 占 颅 内 肿瘤 的 1.0 8.5060 CL BC TRECE 
前 部 的 胶 质 瘤 发 病 率 文献 中 尚 无 确切 统计 。 本 组 经 手术 和 病理 证 实 的 第 三 脑室 前 部 的 胶 
质 瘤 45 例 ， 占 同期 儿童 颅 内 肿瘤 2000 例 的 2.3%， 占 胶 质 瘤 总 数 的 3.3%。 
二 、 年 龄 与 性 别 
第 三 脑室 前 部 胶 质 瘤 可 于 任 
35 何 年 龄 发 病 (图 21- 1 )。 男 女性 
别 分 布 差别 不 大 或 男性 稍 多 。 本 
neun 组 男 26 例 ， 女 19 例 ， 性 别 比 为 
1.4:1。 年 龄 3 ~ 15 岁 ， 其 中 学 
= e 龄 儿童 (7 1590 3480, 5 
5 75.656. HLA S rh BE HOURS 2E 
10. 在 大 脑 半球 ， 原 发 于 第 三 脑室 前 
j | 部 者 少见 。 
has 三 、 肿 瘤 部 位 
0-3 3-7 3-1 12-15 年 龄 ( 岁 ) 1961 年 Ziilch 建议 将 第 三 脑 
室 肿瘤 按 其 发 生 部 位 分 为 第 三 脑 
图 21- 1 ”第 三 脑室 前 部 胶 质 瘤 的 年 龄 分 布 (45 例 ) 室 前 、 第 三 脑室 底 及 第 三 脑室 后 
部 ， 并 分 脑室 内 和 脑室 外 ， 原 发 及 继 发 两 种 “:。 而 第 三 脑室 前 部 胶 质 瘤 起 源 于 第 三 脑 
室 前 的 结构 ， 可 原 发 于 第 三 脑室 前 部 的 底 、 两 侧 壁 及 项 部 。 也 可 由 邻近 结构 ， 视 丘 、 鞍 
部 、 侧 脑室 内 及 第 三 脑室 后 部 肿瘤 侵入 所 致 。 本 组 原 发 于 第 三 脑室 内 肿瘤 37 例 ， 其 中 3 
例 经 室 间 孔 突入 侧 脑室 内 ， 5 例 鞍 部 、 鞍 上 及 第 三 脑室 前 部 均 有 肿瘤 ， 3 例 自 第 三 脑室 
前 部 已 累及 视 丘 。 


as 








B. we 表 21-1 LERSWE HBR XA 
儿童 第 三 脑室 前 部 胶 质 瘤 的 病理 理 分 类 (45 例 ) 
形态 学 表现 与 其 他 部 位 胶 质 瘤 类 同 。 
本 组 45 例 病理 诊断 见 表 21- 1 ,以 星 形 S32 MEN 
细胞 瘤 ( 工 ~ 级 ) 最 为 多 见 (71.1%)。 TEARM CI- 1%) 3 — nad 
【临床 表现 】 SCM CU ~ VR) 6 13.3 
第 三 脑室 前 部 胶 质 瘤 早 期 往往 无 ELi i DES i EET] 6 13.3 
明显 症状 ， 但 因 第 三 脑室 腔 较 狭小 ， aia t sak 


肿瘤 生长 很 容易 影响 到 室 间 孔 或 导 水 
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管 上 口 ， 早 期 出 现 颅 内 压 增 高 ， 因 而 病程 较 短 。 本 组 病程 最 短 为 1 周 ， 最 长 的 1 例 合并 
结 节 硬 化 患 儿 ， 其 病程 长 达 8 年 ， 平 均 病程 11.4 月 。 当 肿瘤 侵 及 第 三 脑室 周围 结构 时 ， 
才 出 现 症状 。 和 典型 者 常 为 发 作 性 剧烈 头痛 ， 多 在 额 矣 部 及 眶 部 ， 头 痛 发 作 与 用 力 、 头 位 
或 体位 变动 有 关 ， 同 时 可 出 现 突然 意识 闪失 ， 四 肢 抽 擅 等 危急 情况 ， 当 肿瘤 压迫 或 影响 
海马 -丘脑 -下 丘脑 及 乳头 体 之 间 的 联系 时 ， 出 现 精神 障碍 ， 记 忆 力 减退 ， 肢 体 无 力 ， 走 
路 不 稳 等 情况 。 肿瘤 也 可 影响 视神经 或 视 交叉 以 至 垂体 -下 丘脑 系统 ， 出 现 视力 视野 和 
内 分 洛 的 改变 。 少 数 患 者 因 肿瘤 影响 第 三 脑室 底部 ， 可 有 间 脑 性 疗 病 发 作 ， 其 表现 为 咀 
心 、 呕 吐 、 面 部 潮红 、 出 汗 、 心 导 、 障 孔 变 化 等 植物 神经 症状 。 此 外 ， 由 于 肿瘤 坏死 物 
质 的 吸收 或 出 血 可 有 发 烧 病 史 。 本 组 45 例 全 部 有 颅 内 压 增高 。 其 中 3 RR RE 
的 病例 CT 检查 也 均 有 梗阻 性 脑 积 水 〈 室 间 孔 梗阻 )。 阵 发 性 头痛 占 91 % ， 发 作 性 意识 丧 
失 9 例 ， 精 神智 力 改变 者 占 1/3〈 表 21-2 )。 


表 21-2 儿童 第 三 脑室 前 部 胶 质 瘤 临 床 表现 (45 例 ) 
E g 例 数 % 体 E 

















阵 发 性 头痛 a 91.1 视 乳 头 水 肿 42 93.3 
mt 38 84.4 单 侧 锥 体 束 征 10 22.2 
视力 减退 20 44.4 MER E 3 6.7 
发 作 性 意识 闪失 9 20.0 视力 减退 及 失明 20 44.4 
嗜睡 8 17.8 跟 球 外 展 活 动 差 11 24.4 
BEER 4 8.9 RBM Ai 4 8.9 
JERE. SAS 3 6.7 LLLI 1 2.2 
Nas 4 8.9 KERM 3 6.7 
发 热 5 强迫 头 位 1 2.2 
1 


自发 性 上 肢 疼痛 






【辅助 检查 】 

一 、 颅 骨 X 线 平 片 

绝 大 多 数 可 有 头颅 增 大 ， 颅 颖 分 离 ， 脑 回 压 迹 增多 ， 园 背 坚 直 ， 脱 钙 等 颅 内 压 增 高 
改变 。 少 数 平 片 可 见 鞍 上 不 规则 点 状 钙化 班 。 本 组 19 例 均 有 颅 内 压 增高 表现 ，4 NE 
BY USE CS 例 星 形 细胞 瘤 ， 1 例 少 枝 胶 质 细胞 瘤 ) 。 

=. EMEN 

REAR AIS MR BUR X SLAP BO A A A PSA, TR 
PAR SHS, ES EM. MRE MI, MARTAN KANI 
PHEHBUT, AAR eS, TAAL ETE. 

三 、 脑 血管 造影 

脑 血 管 造影 较 少 采用 〈 早 年 本 组 有 5 网)， 仅 见 脑 积 水 征 。 

m. MERE 

从 CT 应 用 以 来 ， 此 法 使 用 明显 减少 。 当 肿瘤 较 大 时 ， 脑 室 造影 显示 双 侧 脑室 扩大 
由 于 肿瘤 阻塞 室 间 孔 ， 往 往 第 三 脑室 及 对 侧 脑室 不 显影 ， 当 肿瘤 较 小 室 间 孔 未 梗阻 或 不 
全 梗阻 时 ， 可 见 第 三 脑室 前 部 有 充盈 缺损 。 本 组 26 例 ， 均 提示 第 三 脑室 前 部 占 位 改变 。 
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图 21- 2 男 2 岁 ， 第 三 脑室 前 部 毛细 图 21-3 女 3 岁 ,第 三 脑室 前 部 星 形 细 
胞 型 星 形 细胞 瘤 CT 增强 扫描 MEE 胞 瘤 CT 增 强 扫描 ， 肿 瘤 均一 强化 ,已 向 
肿瘤 不 均匀 强化 上 突出 超过 室 间 孔 , 侧 脑室 对 称 性 扩大 





(A) 


H21-4 男 6 岁 ， 第 三 脑室 前 部 胶 质 瘤 CT 扫描 
COO PR, MMR RSM EMM, SEEE CB) 增强 扫描 ， 肿 瘤 均一 强化 ， 中 心 有 小 癌变 区 
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BH, CT 


第 三 脑室 前 部 胶 质 瘤 的 CT 扫描 特点 为 位 于 鞍 上 第 三 脑室 前 部 的 图 或 类 园 形 病灶 ,大 
小 不 等 ， 边 界 不 清 且 不 规则 ， 病 灶 呈 低 或 混杂 密度 ， 可 有 春 变 。 恶 性 度 高 的 胶 质 瘤 可 有 
出 血 坏死 灶 ， 注 药 后 工 一 也 级 星 形 细 胞 瘤 可 不 增强 , 亚 ~ 级 星 形 细 胞 瘤 可 不 规则 强化 ， 
部 份 瘤 灶 还 可 有 环 状 强化 。 瘤 周 视 病 灶 的 恶性 程度 而 有 不 同 程度 水 肿 带 (图 21 -2,3, 4)。 


A, MRI 





B21-5' 9 6 X , E R S W Ap EF RUD So 
MRI 之 T! 权 重 像 示 第 三 脑室 前 部 低 信和 号 占 位 病变 





图 21-6 女 9 岁 ， 第 三 脑室 前 部 胶 质 瘤 T, LER 
mH S 


肿瘤 呈 长 T!、 长 了 2 信 号 强 
度 ， 部 份 病例 有 瘤 内 出 血 者 可 见 
有 T1 及 T2 强 信和 号。 肿瘤 可 见 到 
白质 的 包 绕 ， 但 一 般 显示 不 出 肿 
瘤 的 具体 边界 , T: BERAE 5 M 
周 水 肿 相 区 别 。MRI 扫 描 的 另 一 
诊断 依据 是 肿瘤 的 部 位 特点 ， 而 
瘤 体 本 身 MRI 表 现 与 其 他 部 位 胶 
质 瘤 无 明显 差异 (图 21-5，6 )。 

【诊断 与 鉴别 诊断 】 

第 三 脑室 前 部 肿瘤 局 限于 第 
三 脑室 内 ， 致 使 脑 消 液 循环 通路 
梗阻 ， 产 生 颅 内 压 增高 的 表现 。 
肿瘤 影响 到 周围 结构 时 ， 其 症状 
较 多 ， 单 纯 赁 临床 改变 诊断 本 病 
是 有 一 定 困难 。 当 患 儿 病史 较 短 ， 
有 发 作 性 头痛 或 阵 发 性 意识 丧失 ， 
伴 有 精神 或 意识 改变 ， 客 观 检查 
有 颅 内 压 增高 ， 但 无 明显 体征 时 
应 考虑 本 病 存 在 的 可 能 。 确 诊 需 
经 脑室 造影 、CT 或 MRI 检查 。 
第 三 脑室 前 部 胶 质 瘤 ， 特 别 是 鞍 
上 有 钙化 或 肿瘤 有 于 性 改变 者 应 
与 颅 咽 管 瘤 、 第 三 脑室 胶 样 压 肿 
相 鉴 别 。 同 时 当 CT 显 示 高 密度 影 
像 时 ， 也 需 与 此 部 位 的 脉络 从 乳 
头 状 瘤 相 鉴别 。 本 组 肿瘤 有 春 变 
的 4 例 , 术 前 CT 诊断 为 颅 咽 管 瘤 
的 约 占 半数 。 因 此 , 当 CT 影像 不 
典型 时 ， 术 前 对 肿瘤 性 质 做 出 正 
确 判 断 有 时 是 困难 的 ， 必 须 依 赖 
病理 学 检查 才能 确诊 。 颅 咽 管 瘤 
多 有 生长 发 育 停滞 及 鞍 部 钙化 斑 
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等 有 助 于 鉴别 。 而 第 三 脑室 胶 样 大 肿 在 儿童 的 发 生 率 很 低 ， 部 位 也 偏 高 。 

【治疗 与 预后 】 

第 三 脑室 前 部 胶 质 痛 位 于 两 大 脑 半 球 间 的 深部 ， 解 剖 结构 较 复杂 而 且 重要 ， 肿 瘤 又 
呈 浸 油性 生长 ， 手 术 全 切除 是 困难 的 。CT 及 MRI 的 应 用 使 我 们 更 能 清楚 地 了 解 肿瘤 累 
及 邻近 结构 的 程度 ， 侵 入 或 压迫 周 围 神经 血管 组 织 的 范围 ， 为 手术 切除 提供 了 重要 的 解 
剖 依 据 ， 为 手术 切除 肿瘤 的 安全 进行 创造 了 有 利 条 件 。 由 于 手术 显微镜 、 双 极 电 凝 器 及 
超声 吸引 器 (CUSA) 的 应 用 ， 近 年 来 手术 治疗 效果 有 了 明显 提高 。 最 常用 的 手术 方法 
是 右 额 开 颅 ， 经 额 中 回 皮质 造 痿 ， 经 侧 脑 室 室 间 和 孔 行 肿瘤 切除 术 (7)。 此 法 对 侧 脑室 扩大 
明显 者 暴露 肿瘤 更 清晰 。 将 室 间 孔 前 缘 切 开 少许 ， 沿 肿瘤 边界 小 心 分 离 。 一 般 肿 瘤 后 
界 较 游 离 ， 术 中 切除 肿瘤 时 要 避免 损伤 第 三 脑室 底 及 侧 壁 结构 。 有 的 作者 采用 经 肝 肽 体 
入 路 ( 自 额 叶 分 开 大 脑 纵 裂 ) (4 5。 不 论 哪 种 入 路 ， 手 术 操 作 要 轻柔 ， 止 血 仔细 ， 脑 室 
内 渗 血 慎 用 明胶 海绵 。 手 术 必 须 解决 脑 脊 液 循环 梗阻 ， 而 对 侧室 间 孔 往往 看 不 清 ， 可 同 
时 作 透 明 肥 穿 通 术 。 术 后 一 般 行 脑室 引流 ,并 逐渐 抬 高 引流 管 高 度 ，2 ~ 3 日 后 可 拔除 ， 
若 术 后 仍 有 颅 内 压 增高 ,可 再 行 侧 脑室 -腹腔 分 流 术 〈V -P 分 流 术 )， 或 其 他 捷径 手术 。 
本 组 肿瘤 全 切除 4 例 ， 近 全 切除 5 例 ， 大 部 切除 21 例 ， 部 份 切除 13 例 ， 活 检 2 例 ， 术 后 
因 颅 内 压 增高 又 行 侧 脑 室 -腹腔 分 流 术 者 3 例 。 本 组 术 后 1 月 内 死亡 3 例 ， 手 术 死亡 率 
6.7%, Ut 3 例 均 死 于 视 丘 下 部 损伤 。 此 外 ， 术 后 常规 辅 以 放疗 ， 有 条 件 可 行 化 疗 等 综合 
措施 ,可 以 提高 疗效 ,延长 生存 时 间 '%. >。 第 三 脑室 前 部 胶 质 瘤 预 后 视 其 病理 性 质 而 异 ， 
本 组 随访 到 18 例 ， 其 中 生存 10 年 以 上 者 5 例 (最 长 21 年 )， 和 民 为 星 形 细胞 瘤 。 5 ~ 10 年 者 
3 例 ， 均 正常 生活 。 另 外 10 例 分 别 死 于 术 后 2 月 ~ 4 年间， 死亡 原因 多 为 肿瘤 复发 。 

ERR RAG) 
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第 二 十 二 章 ” 婴 幼儿 颅 内 肿瘤 


【概述 】 
婴 幼 儿 期 颅 内 肿瘤 的 发 病 率 较 低 ， 各 家 对 婴 幼 儿 颅 内 肿瘤 的 年 龄 划分 标准 也 不 尽 统 
一 ， 有 的 文章 以 1 岁 以 下 统计 ~， ， 有 的 则 以 2 岁 以 下 为 准 ‘%~!3, !69 。 本 组 按 儿 科 通 


用 标准 , 3 岁 以 下 为 婴 幼 儿 来 分 析 。 一 般 认为 婴 幼 儿 颅 内 肿瘤 的 特点 为 ， 肿 瘤 体积 巨大 ， 
诊断 困难 ， 手 术 死 亡 率 较 高 及 预后 差 等 。 我 院 1955 ~ 1989 年 间 经 手术 及 病理 证 实 的 婴 幼 
儿 颅 内 肿瘤 共 165 例 ， 同 时 综合 几 家 医院 统计 共 332 例 。 我 们 以 此 为 基础 对 一 些 婴 幼儿 颅 
内 肿瘤 的 临床 特点 进行 总 结 和 分 析 。 

一 、 患 病 率 

我 院 经 治 的 165 例 婴 幼儿 颅 内 肿瘤 占 同期 儿童 颅 内 肿瘤 2000 例 的 8.3% 。 综 合 文献 报 
告 ， 婴 幼儿 颅 内 肿瘤 的 患 病 率 占 全 部 儿童 颅 内 肿瘤 的 12.6 一 16.4%4o-~0 。 


二 、 性 别 和 年 龄 
多 数 文献 报告 婴 幼 儿 颅 内 肿瘤 男性 和 女性 发 病 相近 ， 或 以 男性 稍 多 ， 约 为 1.2~ 
1.3:1 (19。 本 组 男性 213 人 ， 女 性 119 人 ， 男 女 患 病 比 为 1,.8:1， 以 男性 居多 。 


BAUER M: NF 1 岁 患 儿 占 9 6, 1 ~ 2 3 IL 29.2%, 2 — 3 岁 占 61.8%。 
14 例 患 儿 在 初生 时 或 生 后 2 个 月 内 出 现 症状 和 体征 ， 符 合 “先天 性 颅 内 肿瘤 ”之 标准 。 
本 组 诊断 时 年 龄 最 小 者 为 4 TH, HERRAR. 

三 、 颅 内 肿瘤 的 部 位 

Wakai (15) 总 结 文献 报告 发 病 在 生 后 2 个 月 以 内 的 “先天 性 颅 内 肿瘤 " 共 200 例 , 73% 
EEE. 

本 组 幕 上 占 40%， 攻 下 占 60% 。 年 龄 在 6 个 月 以 内 者 共 4 例 ，3 例 在 幕 上 。 而 年 龄 
在 6 个 月 以 上 者 ， 莫 下 肿瘤 明显 增多 。 本 组 中 线 部 位 肿瘤 占 60%。 因 而 早期 缺乏 局 限 人性 
神经 系统 体征 ， 也 是 婴儿 颅 内 肿瘤 之 特点 。 

本 组 幕 上 肿瘤 133 例 中 发 生 在 大 脑 半球 者 占 16%, 多 数 累及 2 个 或 2 个 以 上 脑 叶 。 较 
上 区 者 占 10%， 侧 脑室 或 第 三 脑室 肿瘤 分 别 占 9 % 和 3 %。 广 泛 脑膜 浸润 者 占 2 %。 幕 
下 肿瘤 199 例 中 ,第 四 脑室 内 肿瘤 占 27%， 小 脑 肿瘤 约 为 30%， 而 脑 干 和 括 脑 小 脑 角 肿瘤 
分 别 占 2 % 和 1 % tj Jooma 和 Tomitatis) 报 告 的 肿瘤 分 体 之 比较 如 表 22- 1 所 示 。 

四 、 肿 瘤 组 织 学 类 型 

年 龄 愈 小 ， 胶 质 瘤 发 病 印 高。 本 组 分 析 胶 质 瘤 占 84.3%， 其 中 发 病 较 多 者 依次 为 
SM (包括 室 管 膜 母 细胞 交 ) 占 26.5%; BERE RUISMI21.106. 旺 形 细胞 瘤 20.2%。 
此 外 尚 有 未 分 类 胶 质 瘤 、 神 经 母 细胞 瘤 、 多 形 性 胶 质 母 细胞 瘤 、 少 枝 胶 质 细胞 交 、 脉 络 
从 乳头 状 瘤 及 混合 性 胶 质 瘤 ， 患 病 率 在 1.5 一 3.9% 之 间 , ROAR OL 10.996. HE 
类 型 肿瘤 包括 颅 咽 管状 (5.7%)， 上 皮 样 吉 肿 及 皮 样 于 肿 〈2.4%)， 畸 胎 瘤 及 恶性 栈 胎 
的 (2.1%)， 肉 瘤 (1.5%》 及 脑膜 瘤 及 恶性 脑膜 瘤 (1.5%) 。 视 网 膜 神经 胶 质 瘤 、 黑 色 
来 瘤 、 血 管 母 细胞 瘤 、 神 经 纤维 瘤 及 脂肪 瘤 较 少 , 均 在 1 % 以 下 。Jooma's) 报 告 小 于 1 
岁 的 颅 内 肿瘤 中 神经 胶 质 瘤 占 88.7%， 其 中 较为 常见 的 依次 为 星 形 细 胞 痛 、 竺 母 细 胞 瘤 
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Jooma (8) (1984) Tomita (10 (1985) 韩 一 芳 (1988) 
Magi xi» <2» <3# 
5t. 
大 脑 半球 60 62 16 
侧 脑室 16 20 9 
EX 13 9 10 
松 果 体 区 5 2 0 
第 三 脑室 4 5 3 
DL 0 2 0 
广泛 脑膜 浸润 0 0 2 
WF: 
小 脑 40 38 30 
第 四 脑室 26 36 27 
脑 干 10 0 2 
WE NUI Rh 1 0 





SEERA, Tomita (10 报告 2 岁 以 下 婴 幼 儿 颅 内 肿瘤 中 神经 胶 质 痢 占 87.0%。 不 同年 
龄 组 某 些 肿 疾 的 加 病 率 有 明显 差异 ( 表 22- 2 )。 
表 22- 2 不 同年 揭 组 颅 内 肿瘤 发 靖 率 比较 〈 引 自 Tomital985) 

年 龄 组 BOR CHO 脑膜 瘤 (% > ER) GLi i TED 

15 岁 以 上 41.4 20.1 14.4 3.3 

3-159 69.2 3.1 1.0 16.6 

3 岁 以 下 84.3 1.5 0 5.7 
—_ - ~ ~ - 

【临床 表现 】 

一 、 首 发 症状 

关上 肿瘤 之 首发 症状 多 为 呕吐 、 头 痛 ， 一 侧 胶体 力 弱 、 头 颅 增 大 、 癫 痫 发 作 、 坑 力 
障 三 、 走 路 不 稳 、 发 热 、 颅 骨 局 限 性 脱 隆 、 多 饮 多 屎 及 眼球 突出 等 。 幕 下 肿瘤 的 首发 症 
状 亦 可 为 上 述 表 现 ， 同 时 还 可 有 颈项 强直 。 

头痛 、 哎 吐 及 头 围 增 大 等 颅 内 压 增高 症状 在 婴 幼 儿 常 常 为 首发 症状 、 有 了 时 可 能 是 唯 
一 症状 。 而 局 灶 性 症状 在 婴 幼 儿 相对 少见 。 

本 组 分 析 ， 婴 幼儿 以 呕吐 最 为 多 见 ， 幕 下 肿瘤 有 57.8% 患 儿 为 首发 症状 ， 较 幕 上 肿 
MEHER (32.3%), 其 次 为 头痛 。 幕 上 或 幕 下 肿瘤 均 可 首先 表现 为 头 围 进 行 性 增 大 ， 
本 组 统计 约 15% 病 人 以 头 围 增 大 为 首发 症状 。 

二 、 症 状 和 体征 

本 组 婴 幼儿 较为 多 见 的 症状 和 体征 是 颅 内 压 增高 和 脑 积 水 征 ， 分 别 可 在 87.0% 和 
75.7% 的 病 儿 中 出 现 ， 表 现 除 头痛 、 呕 吐 、 头 围 增 大 、 秽 门 晚 闭 及 张力 增高 外 。 尚 可 见 
有 头皮 静脉 钨 张 、 颅 颖 哆 开 ， 头 颅 邑 诊 呈 破 壶 音 等 。 个 别 病 儿 可 有 了 眼球 落日 征 。 2 岁 以 
下 幼儿 不 能 用 语言 表述 头痛 ， 多 表现 为 烦躁 不 安 ， 阵 发 性 哭 六. 同时 以 手 邑 打头 部 或 以 
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头 撞 床 。 

总 结 婴 幼儿 颅 内 肿瘤 临床 特点 : 幕 上 肿瘤 的 常见 五 大 症状 为 呕吐 、 头 痛 、 肢 体力 弱 
及 行走 不 稳 、 察 痛 发 作 和 视力 减退 。 幕 下 肿瘤 常见 症状 有 三 种 头痛、 呕吐 及 行走 或 坐 
不 稳 。 鸳 干 性 共 济 失 调 ， 眼 球 震 烙 和 颈 强 直 或 强迫 头 位 为 楼 幼儿 幕 下 肿瘤 的 常见 体征 。 
黑 儿 前 办 及 颅 缝 哆 开 可 缓解 颅 内 压 增高 ， 但 视 乳 头 水 肿 仍 可 见 到 ， 本 组 幕 上 、 下 肿瘤 
视 乳 头 水 肿 出 现 率 分 别 为 28.6% 和 46.7%。 疗 痛 发 作 并 非 仅 见于 幕 上 肿瘤 ， 本 组 幕 下 肿 
玖 中 12.6% 表 现 有 后 病 发 作 。 意 识 障碍 在 病情 发 展 过 程 中 亦 可 发 生 。 颅 神经 麻痹 在 幕 上 、 
下 肿瘤 多 可 见 到 ， 以 外 展 神经 麻 癣 最 多 见 。 锥 体 东 征 以 幕 上 肿瘤 相对 多 见 。 

文献 报道 较 上 肿瘤 可 出 现 间 脑 综合 征 及 性 早熟 等 内 分 洲 症 状 。Fessard'to) 报告 66 例 
oh JL Be EHR B 2 例 及 Tomita 49 100 例 中 有 5 例 表 现 为 间 脑 综合 征 。Jooma (8) 报告 
1 例 3 个 月 女 婴 有 性 早熟 。Tomita 00 发 现 2 例 丘脑 后 部 星 形 细胞 瘤 男 婴 有 性 早熟 表现 。 
但 本 组 未 见 ! 例 。 

机 幼 儿 因 年 龄 较 小 ， 难 以 用 言语 表达 病情 ， 而 且 检 查 时 多 不 合作 ， 使 体征 检查 不 够 
准确 ， 造 成 诊断 困难 ， 多 此 临床 误诊 较 多 ,我们 曾 总 结 100 例 3 0 ULT EA JU IHR 
例 ， 来 院 前 多 曾 在 小 儿科 就 诊 ，40% 被 误诊 为 其 它 疾病 ， 至 使 病情 恶化 ， 拖 延至 晚期 才 
得 以 确诊 。 根 据 儿童 常见 之 症状 体征 特点 。 我 们 提出 以 下 诊断 要 点 。 

1。 首 先是 头颅 增 大 者 多 见 ” 婴 幼 儿 颅 内 肿瘤 在 后 颅 叫 及 中 线 部 位 居多 ,容易 引起 脑 
将 液 循 环 梗 阻 、 颅 内 压 增 高 而 引起 颅 缝 哆 开 。 至 使 头 围 进行 性 增 大 ， 儿 科 医 师 常常 因 忽 
略 测量 头 部 即 诊 及 眼底 检查 而 漏诊 及 误诊 。 初 生 儿 头 围 平均 34cm，6 个 月 增 至 
42~44cm， 1 岁 时 平均 为 46cm，2 岁 为 48cm， 5 岁 时 可 达 50cm。 如 果 发 现 婴 儿 头 颅 
增长 过 块 过 大 ， 应 视 为 重要 线索 再 作 进一步 详细 检查 。 

2， 呕 吐 发 生 率 高 ”后 颅 思 肿瘤 呕吐 发 生 率 约 为 84.4%%, 可 在 相当 长 的 时 间 内 作为 唯 
一 症状 。 

3 走路 不 稳 PUL RK SE VAIL PRR RK, BRIE, ERT IR, 足 基 加 
宽 、 容 易 摔 倒 ， 或 小 儿 原 已 发 育 的 运动 功能 有 倒退 现象 ， 如 原 已 会 坐 、 息 、 站 立 和 走路 
的 幼儿 在 病 后 不 能 完成 这 些 动作 。 婴 儿 轻 竣 易 被 忽视 ， 常 到 走路 年 龄 才 被 发 现 肢体 力 
弱 。 检 查 时 仔细 比较 两 侧 肢体 的 运动 功能 。 很 多 驱 干 性 共 济 失调 或 一 侧 肢体 轻 瘫 之 颅 内 
FA ARE ABIL Bie i By fa OR AS LR, a ARANE REL 

4. SUB: FS 1/4 ROL OT BU ARAA, RAMS GE 
Kip (Kernig’s sign) Æi (Brudzinski's sign) 征 。 儿 科 医 生 常 误诊 为 脑膜 炎 。 

5. 视力 障碍 : 婴 幼儿 视力 减退 不 易 查 出 主要 表现 为 双眼 不 追随 运动 之 玩具 转动 ， 
不 会 注视 母亲 的 脸 ， 双 眼球 插 不 同步 的 钟 摆 样 跳动 ， 这 些 表现 常 提示 婴儿 视力 减退 或 失 
明 。 上 眼底 检查 可 有 视神经 萎缩 。 

6， 小 脑 危 象 发 作 OO. 婴 幼 儿 后 颅 凹 肿瘤 可 表现 有 发 作 性 的 , 突然 头 及 背部 向 后 仰 ， 
BAS RK, HERH, AP ee ER. 

ee ee WF HRE E a ee. OR He He RR 
RVE— WOR TE, Jes Ze RR SULRUE E RE IE. KILIR R HE URE A ae 无 代谢 性 
疾病 〈 如 低 血糖 ， 低 血 钙 等 ), 无 癫痫 家 族 史 ， 无 新 生 儿 宣 息 和 产 伤 史 ， 发 作 停止 后 运动 
功能 障碍 持续 时 间 较 长 而 且 经 抗 癫痫 药物 治疗 无 效 者 ， 应 进一步 详细 检查 以 除外 颅 内 肿 
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瘤 。 本 组 1 PB RRM RAE 1 年 ， 后 确诊 为 大 脑 半球 肿瘤 。 

8. 发 热 ， 婴 儿 颅 内 肿瘤 病史 中 约 10% 患 儿 有 发 热 ， 可 能 由 于 婴儿 恶性 肿瘤 较 
多 ， 生 长 迅速 ， 瘤 组 织 容易 坏死 、 出 血 而 致 。 一 般 为 中 度 发 热 ， 而 且 无 感染 中 毒 症 状 。 
当 病 人 同时 出 现 头 痛 、 呕 吐 或 颈 抵 抗 时 很 容易 误诊 为 急 或 慢性 脑膜 炎 。 我 们 总 结 40 例 婴 
幼儿 颅 内 肿瘤 的 误诊 病例 中 ，37.5% 被 误诊 为 化 脓 性 或 结核 性 脑膜 炎 。 

【辅助 检查 】 

—. HB X 线 平 片 

我 们 收集 100 例 婴 幼儿 颅 内 肿瘤 的 颅骨 X 光平 片 ，90% 有 颅 颖 哆 开 , 指 压 迹 增 多 、 骨 
质变 薄 ， 其 中 4 例 可 见 有 骨 质 破坏 ; 2 例 呈 局 根性 骨 隆起 。 8 例 病 儿 肿瘤 部 位 有 病理 钙 
ft. BE. 

Jooma (8) 报告 的 84 例 1 DL F RIL MAR CAA X 线 平 片 所 见 ,92% 有 异常 ( 表 
22-3 )。 

=. RARE 

M3320, 1088] ALT ANA MAG de, 78 
Bist (s Misc oe fr. HAE EA E T (0mg oo 
例 数 % 异常 , 白细胞 计数 高 于 10 个 /mm3 亦 为 异常 。 脑 
室 液 白细胞 5 /mm3 以 上 或 /和 蛋白 高 于 10mg% 
PREM RRS 。 67 798 为 异常 。 脑 冰 液 检查 异常 者 占 50.6%， 其 中 以 


表 22- 3 84 例 婴 幼儿 颅 内 肿瘤 颅 
骨 X 线 平 片 所 见 (Jooma1984) 





局 部 颅骨 隆起 u 13.1 S 
MAB. HL 9 m7 — KHmBAm Ce I SE) 者 较 
WF 1 1.2 SR. 531.196. 

126 7 8.3 Fessard c0 报告 1 例 矣 叶 多 形 性 胶 质 母 细 
颇 骨 内 板 局 部 侵蚀 6 7.1 TELS. o PE RACE E, 被 误诊 为 蛛网 膜 下 腔 出 血 ， 
RERNI B ties 2 LEE LITE RATE CR 1 8 IRL E EEE 
视神经 孔 扩大 5 5.9 m 

ER 3 Ex 高 ， 而 被 误诊 为 结核 性 脑膜 炎 。 1 例 胶 质 母 细 


胞 瘤 脑 脊 液 混 浊 ， 白 细胞 高 达 1015/mm3， 蛋 
白 160mg%。 侧 脑室 脉络 从 乳头 状 瘤 等 脑室 内 肿瘤 脑 消 液 可 呈 黄 色 、 粘 稠 、 蛋 白明 显 增 
高 。 多 数 大 脑 半球 肿瘤 病人 脑 峭 液 为 正常 或 经、 中 度 异 常 。 

三 、 颅 脑 超声 波 扫 描 

1955 年 开始 应 用 A 型 超声 波 测定 有 无 中 线 移 位 及 侧 咏 室 的 界限 。 近 年 应 用 8 型 超声 
作 脑 扫描 ， 对 1 岁 半 以 内 前 秽 未 闭 的 婴 幼 儿 可 通过 前 钠 扫描 检查 有 无 脑 积 水 ， 硬 膜 下 血 
W. ABUSE i MIB, Dandy-Walker “s 春 肿 和 早产 儿 脑 出 血 等 (5. 7 。 目 前 超声 波 检查 已 
成 为 观察 新 生 儿 及 婴儿 颅 内 肿瘤 的 重要 检查 方法 。 用 颅 脑 超声 扫描 诊断 颅 内 肿瘤 与 CT 
检查 进行 对 比 , 符 合 率 很 高 。Babcock 09 报告 2 岁 以 下 136 例 病 儿 的 200 次 颇 脑 超声 检查 ， 
发 现 3 例 颅 内 肿瘤 合并 脑 积 水 ， 经 CT 及 病理 证 实 为 星 形 细胞 瘤 。Horbar 报 告 用 超声 检 
查 诊断 1 例 新 生 儿 颅 内 先天 性 畸 胎 瘤 47。 超 声 影像 有 右 性 肿 物 及 钙化 。Han (5 报告 颅 
脑 超声 诊断 6 例 新 生 儿 及 出 幼儿 颅 内 肿瘤 ， 病 儿 因 颅 内 压 增高 ， 颇 颖 哆 开 ， 经 未 闭 之 前 
秽 及 裂 开 之 颅 颖 作 超声 扫描 检查 。 6 例 均 呈 梗阻 性 脑 积 水 。 5 例 幕 上 肿瘤 超声 影像 显示 
大 块 肿 物 ， 周 围 组 织 结构 移 位 。 实 质 性 肿瘤 之 影像 与 周围 脑 组 织 比较 呈 高 密度 回声 区 ， 
有 坏死 .液化 和 厢 变 时 ， 可 呈 无 回声 区 。 与 CT 及 血管 造影 对 比 完全 相符 。 经 手术 及 病理 
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证 实 为 星 形 细胞 瘤 、 畸 胎 瘤 和 室 管 膜 瘤 。Smith 0^ A v Ri Hie de NAKE, & 
现 1 例 巨 大 肿块 ， 起 自 下 丘脑 向 鞍 上 扩展 ， 组 织 学 证 实 为 星 形 细胞 瘤 。 另 1 例 后 颅 凹 巨 
大 肿 物 ， 致 使 第 四 脑室 上 移 ， 肿 块 累及 小 脑 半球 前 部 , 与 CT 结果 相符 ， 手 术 证 实 为 小 脑 
是 部 复 母 细胞 瘤 ， 侵 及 小 脑 半 球 及 桥 脑 。 

应 用 8 超 扫描 检查 脑 结 构 迅 速 而 可 靠 ， 适 用 于 1 岁 半 以 内 前 向 末 闭 之 婴 幼儿 ， 早 产 
儿 及 新 生 儿 。 稍 大 年 龄 经 眠 骨 缺 损 之 骨 窗 处 也 能 作 此 检查 。 肿 瘤 区 回声 较 周围 组 织 增强 ， 
并 可 见 有 周围 脑 组 织 移 位 。 婴 儿 颅 内 肿瘤 因 症 状 体征 不 明确 ， 临 床 诊断 困难 ， 应 用 B 
超 不 仅 能 诊断 幕 上 肿 净 ， 对 幕 下 肿瘤 亦 有 相当 的 诊断 价值 。 由 于 小 婴儿 颅 内 肿瘤 中 线 部 
位 多 见 ， 常 缺乏 局 灶 性 神经 系统 体征 ， 临 床 易 于 漏诊 或 误诊 。 对 头颅 迅速 增 大 ， 临 床 有 
颅 内 压 增高 症状 及 首 痛 之 婴儿 早 做 8 超 检 查 有 助 于 早期 诊断 。B 超 检查 优点 在 于 方便 ， 
可 在 床 边 操作 ， 适 于 危重 病 儿 ， 早 产儿 、 新 生 儿 及 不 易 搬 动 者 。 超 声 检查 为 非 创伤 性 检 
查 ， 无 痛苦 无需 麻醉 ， 经 济 且 普及 率 高 。 在 CT 检查 尚 不 具备 的 情况 下 ， 先 用 BENE 
有 助 于 减少 漏诊 ， 是 值得 推广 的 。 所 有 头颅 增 大 超过 正常 之 婴 刀 ， 不 论 是 否 有 神经 系统 
阳性 体征 ， 均 应 常规 作 8 超 第 查 ， 可 提高 颅 内 肿瘤 早期 诊断 率 。 应 注意 的 是 8 超 对 颅 内 
肿瘤 的 检查 是 非特 异性 的 ， 实 体 肿 瘤 与 血肿 、 上 驴 肿 、 肉 芽 肿 不 易 鉴 别 。 所 以 如 果 B 超 有 
异常 表现 ， 可 再 用 CT 或 MRI 检查 进一步 明确 诊断 。 

四 、 脑 血管 造影 

要 幼儿 血管 细小 ， 脑 血管 造影 十 分 困难 ， 故 一 般 摄 颅骨 X 线 平 片 ， 超 声 检 查 ， 必 要 
时 行 CT 或 MRI 检查 ， 多 不 行 脑 血管 造影 检查 。 

五 、CT 和 MRI 检查 

是 颅 内 肿 约 明确 诊断 及 选择 治疗 方案 的 最 可 靠 检查 方法 。 婴 幼儿 颅 内 肿瘤 多 位 于 中 
线 及 后 颅 思 ，CT 仅 能 行 轴 位 扫描 及 冠状 扫描 , 而 且 对 后 颅 凹 中 线 肿瘤 如 脑 干 肿瘤 ， 只 能 
显示 一 粗略 影像 。 而 MRI 除 轴 位 和 冠状 面 扫描 外 ， 还 可 行 矢 状 面 扫描 ， 对 颅 内 中 线 肿瘤 
能 精确 定位 ， 显 示 出 肿瘤 与 周围 结构 的 关系 。 特 别 是 对 脑 干 肿瘤 较 CT 优 越 得 多 。 

【先天 性 肿瘤 了 

先天 性 颅 内 肿瘤 的 定义 有 两 种 19， 站 以 病人 发 病 年 龄 为 准 ， 初 生 2 个 月 以 内 出 现 
症状 及 体征 者 诊断 为 先天 性 颅 内 肿瘤 。@@ 病 理学 家 认为 皮 祥 囊肿 , eA A M I, 
TORT. ANG A, ATA TE AR REE REM (colloid cyst) 为 先天 性 颅 内 肿瘤 。 文 献 报告 多 
按照 1951 年 Arnstein 的 诊断 标准 ， 将 初生 至 生 后 2 个 月 内 出 现 症状 及 体征 者 诊断 为 先天 
性 颅 内 肿瘤 09. a4~z9。 本 组 332 例 中 有 14 例 符合 Arnstein 标 准 , 占 婴 幼儿 颅 内 肿瘤 的 4.2%。 
其 中 初生 即 有 症状 者 8 例 ， 余 6 例 均 在 生 后 2 月 内 出 现 症状 。 男 性 11 例 ， 女 性 3 例 。 部 
位 幕 上 幕 下 各 7 例 。 组 织 学 类 型 包括 笑 母 细胞 瘤 3 例 ， 畸 胎 瘤 2 例 ， 星 形 细胞 瘤 2 例 ， 
视神经 胶 质 瘤 2 例 、 室 管 膜 母 细胞 瘤 、 少 枝 胶 质 细胞 瘤 、 脂 肪 瘤 、 上 皮 样 囊肿 及 脉络 从 
乳头 状 瘤 各 1 例 。Jooma CO 和 Sato 2» 报告 新 生 儿 颅 内 肿瘤 ，62% 病 例 可 有 头 围 增 大 、 
而 且 多 为 首发 症状 ， 并 可 因 头 大 而 造成 难产 。 

先天 人 性 颅 内 肿瘤 可 合并 各 系统 先天 性 畸形 。 我 们 收集 的 14 例 先天 性 颅 内 肿瘤 中 ， 5 
例 合并 先天 畸形 (35.7%); 其 中 巨大 额 部 的 脑 及 脑膜 影 出 、 腾 用 体 缺 如 及 先天 性 耳 绽 、 足 
FER A FMB, RAEN BE. 

Wakai (5) 2% aR Hit E 200 BU HE SUA BF IO, 2388 (11.5%) 合并 各 种 先 
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天 性 畸形 ， 包 括 先天 性 心脏 病 、 中 枢 神 经 系统 畸形 CUI DER I. I Ml IN, DR REB A 
如 、 脑 消 膜 早出 等 )、 泌 尿 生 殖 系 统 畸 形 ( 肾 及 输尿管 发 育 不 全 等 )、 胸 腺 及 甲状 腺 发 育 
不 全 、 四 肢 、 手 足 及 眼 耳 畸形 ， 亦 可 见 有 免 唇 及 肚 裂 等 。 由 于 新 生 儿 颅 内 肿瘤 病例 合并 
先天 畸形 较 多 ， 故 认为 遗传 因素 及 子宫 内 因素 可 能 对 颅 内 肿瘤 之 发 病 起 重要 作用 。 

【家 族 性 颅 内 肿瘤 

不 少 文献 有 报道 (23-25 2-30)， 但 例 数 不 多 ， 发 病 率 不 详 。 本 组 2 例 为 兄妹 ， 分 别 
于 1 工 岁 半 及 2 岁 发 病 ， 症 状 均 为 头痛 ， 呕 吐 及 行走 不 稳 ， 手 术 及 病理 证 实 两 人 均 患 小 脑 
髓 母 细胞 瘤 ， 肿 瘤 部 位 及 组 织 学 特点 均 相 同 而 且 缘 于 术 后 1 年 内 死亡 。 类 似 的 报告 还 有 
Yamashita (24) 报 告 的 两 兄弟 及 Belmarie (29) fg 2j ^: JL BNE bk [a] ARB Ag I, Wa ka i (25) 
报告 两 兄弟 同 患 松 果 体 区 畸 胎 瘤 ，Sato C» fi 1 例 3 个 月 女 婴 患 先天 性 第 四 脑室 恶性 
室 管 膜 瘤 , 其 姐 亦 患 同样 疾病 死 于 生 后 第 29 天 。 据 Mohadjer 统 计 颅 内 肿瘤 的 发 病 率 ， 有 
家 族 史 之 病例 较 无 家 族 史 者 高 10 倍 00, Vander Weil 提 出 颅 内 肿瘤 病人 的 亲属 较 一 般 
人 颅 内 肿瘤 的 发 病 率 高 4 倍 。 单 卵 双 胎 同时 患 胶 质 瘤 者 亦 有 报告 。 因 此 认为 遗传 因素 在 
颅 内 肿瘤 尤其 是 胶 质 瘤 之 发 病 中 起 一 定 作 腊 ?a， 3 。 

【治疗 】 

婴 幼儿 颅 内 肿瘤 中 恶性 肿瘤 较 多 ， 又 因 诊 断 困难 ， 常 被 漏 、 误 诊 ， 因 而 转 至 神经 外 
科 的 许多 病人 已 达到 疾病 晚期 ， 造 成 治疗 困难 ， 预 后 也 不 好 。 因 此 要 强调 早期 诊断 及 早 
期 治疗 。 

我 们 收集 的 332 例 中 323 例 进行 手术 治疗 ， 肿 瘤 肉眼 全 切除 者 为 37.5%， 次 全 切除 及 
部 分 切除 者 为 62.5%。 术 后 1 个 月 内 死亡 56 例 ,手术 死亡 率 17.3%。 文 献 报告 婴 幼儿 颅 内 
肿瘤 手术 死亡 率 为 12.7~37% 022-4. 

22-4 上 娶 幼 儿 颅 内 肿瘤 手术 死亡 率 


作者 及 年 代 病人 年 龄 ( 岁 ) 病例 数 FREERK) 








Tomita (1981) (4) «1 39 17.0 
Jooma (1982) (6) «1 25 20.0 
Raimondi (1983) (7) <1 39 19.0 
Jooma (1984) (8) <i 100 33.3 
Farwell (1978) (10 <1, 54 37.0 
Fessard (1968) OD «2 66 33.3 
Tomita (1985) (10 <2 100 12.7 


本 组 (1989) «3 332 17.3 
aa 


手术 能 否 将 肿瘤 切除 对 预后 影响 很 大 ，Tomita o AL a N, £o 
除 13 例 ， 次 全 切除 组 9 例 ， 两 组 病 儿 年 龄 、 性 别 及 肿瘤 组 织 学 ， 脑 积 水 发 生 率 及 蛛网 膜 
下 腔 播 散 种 植 发 生 率 均 相似 ， 术 后 放疗 方案 亦 相 同 ， 追 踪 24 ~67 个 月 ， 发 现 两 组 预后 到 
然 不 同 。 全 切除 组 无 1 例 复发 或 死亡 ， 次 全 切除 组 7 例 复发 (77.0%)，1 年 存活 率 为 
44.4%。 所 以 作者 强调 手术 要 尽 可 能 全 部 切除 肿瘤 。 

术 后 放疗 十 分 重要 ， 尤 其 是 对 放疗 较 敏感 的 髓 母 细 胞 瘤 等 。 同 时 也 不 能 忽视 放疗 的 
副作用 ， 婴 幼儿 脑 细 胞 发 育 不 成 熟 ， 对 放射 线 尤为 敏感 ， 更 易 使 正常 脑 组 织 受 到 严重 
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损害 。 

Sakamoto 9) 主张 届 幼 儿 颅 内 肿瘤 不 要 常规 作 预 防 性 全 冰 髓 脑 放 疗 ， 强 调 密 切 追 踪 
检查 , 一 但 有 肿瘤 复发 或 转移 , 再 作 放 疗 。 Tomita (20 $k > E FF BA BEIT FALE E 2500rad, 
以 减少 放疗 的 副作用 。 

Horowitz (19 & Van Eys‘?) 等 为 了 避免 婴 幼 儿 放疗 的 副作用 ,采取 术 后 先 用 化 疗 ， 
1985 年 治疗 17 例 ， 其 中 15 例 近期 疗效 较 好 ， 但 后 期 9 例 肿瘤 有 发 展 。 有 人 对 婴 幼 儿 颅 内 
肿瘤 术 后 不 用 放疗 ， 先 用 化 疗 ， 把 放疗 延缓 至 4 岁 以 后 ， 使 婴 幼儿 脑 发 育 更 成 熟 些 后 再 
接受 放射 治疗 ， 以 期 减少 放疗 之 副作用 。 2 岁 以 下 病 儿 术 后 化 疗 24 个 月 ，2 ~ 3 岁 病 儿 
术 后 化 疗 12 个 月 。 化 疗 停止 后 间隔 2 ~ 4 周 后 开始 放疗 。 化 疗 方案 ':: 1984 年 采用 MOPP 
方案 ， 即 氮 闪 3 mg/m?， 静 注 第 1 和 8 天 应 用 ， 长 春 新 大 1.4mg/m?， 静 注 ， 第 1 和 
第 8 天 用 ， 甲 基 芝 有 50 mg 口服 第 1 ~10 天 加 强 的 松 40mg/m? 口 服 ， 第 1 ~14 天 应 用 。 
用 药 1 疗程 后 间隔 4 ELEC — BH FA MT X12 mg/m? /次 ， 每 
月 1 次， 过 18 小 时 后 口服 Calc Leucoverin15mg。1985 年 化 疗 方案 改 为 COCP 方 案 ， 包 
括 二 组 药物 ，A 组 药物 ， 第 1 天 环 磅 酰 腕 1500mg/m2 静 注 应 用 1 次 ， 第 1 和 第 8 天 各 用 
1 次 长 春 新 碱 1.5mg/m? 静 注 。B 组 药物 ， 第 1 RMA (cisplatin) 90mg/mz 静 点 用 1 
次 及 第 1 ~10 天 口服 甲 基 革 肛 50m8g。 ! 个 疗程 A 组 药物 重复 用 2 次 ， 尔 后 再 用 8 组 药 
物 ， 继 之 再 重复 A 组 药物 2 次 。 即 按 AABAA 方 式 交替 使 用 。 

有 人 按 以 上 方案 治疗 3 岁 以 下 婴 幼 儿 颅 内 肿瘤 10 例 ， 其 中 4 Gil MA AROS, 3 例 星 
形 细胞 癣 、2 例 神 经 上 皮 肿瘤 和 1 例 室 管 膜 瘤 ， 发 现 对 抑制 肿瘤 发 展 有 一 定 效果 ， 对 化 
疗 及 放疗 的 病人 长 期 追踪 观察 ， 特 别 观察 其 体格 、 智 力 发 育 及 内 分 小 功能 等 ， 要 注意 其 
晚期 副作用 。 

【预后 】 

本 组 332 例 ， 随 访 216 例 ， 随 访 时 间 5 ~23 年 ， 术 后 1 年 内 死亡 者 为 55.2%、 术 后 3 
年 、5 年 生存 率 分 别 32.5% 和 22.7%。 存 活 率 低 的 原因 是 人 D 晚 期 重症 病人 较 多 ， 手 术 困 
难 ， 手 术 肿 瘤 全 切 率 低 。@ 恶 性 肿瘤 多 。 鲜 术 后 皆 未 行 化 疗 ， 术 后 能 完成 放疗 者 亦 较 少 。 
单纯 手术 治疗 者 存活 5 年 以 上 的 多 为 较 良 性 肿瘤 。 散 母 细 胞 瘤 单 纯 手术 25 例 ， 均 在 术 后 
2 年 内 死亡 ，25 例 行 术 后 放疗 者 5 年 生存 率 达 20%， 其 中 2 例 至 今 已 存活 6 ~ 8 年 。 室 
管 膜 瘤 单纯 手术 治疗 40 例 ，90 % 术 后 3 年 内 死亡 ， 术 后 放疗 28 例 中 25% 存 活 5 年 ，3 例 
已 存活 10~ 16 年 。 颅 咽 管 痢 单纯 手术 者 均 于 术 后 2 ~ 3 年 内 死亡 ， 2 例 术 后 放疗 者 存活 
5 ~ 10 年 ，1 例 肿 痢 可 腔 内 放置 同位 素 也 磷 ， 至 今 已 存活 23 年 。 婴 幼儿 颅 内 肿瘤 的 存活 
与 下 述 因素 有 关 : 年 龄 因素 : Dulfner 2) 报道 婴 幼儿 颅 内 恶性 肿瘤 的 1 年 ,2 年 存活 率 
分 别 为 39% 和 30%。 而 大 龄 儿童 颅 内 肿瘤 的 5 年 存活 率 分 别 可 达 48 一 57% 09 。Jooma 8) 
及 Tomita CO E ANT. 1 岁 的 颅 肉 肿瘤 病 儿 其 5 年 存活 率 仅 为 20 一 21%。 针 手术 因素 : 
Jooma 8) 报告 1 岁 以 下 颅 内 肿瘤 病例 , 手术 全 切 肿瘤 后 平均 存活 42 月 ， 只 做 减 压 及 活检 
者 平均 存活 31.8 个 月 ,只 做 分 流 手 术 者 平均 存活 20.6 个 月 ,未 做 手术 者 平均 存活 14 个 月 。 
OMR: BS 脑室 肿瘤 病人 平均 存活 38 个 月 、 大 脑 半 球 肿瘤 病人 平均 存活 30 个 月 ， 
后 颅 站 肿瘤 病人 平均 存活 21.5 个 月 (8 。@ 肿 瘤 组 织 学 特点 ， 根 据 Jooma o 报告 脉络 从 
乳头 状 瘤 为 良性 肿瘤 ， 术 后 存活 时 间 较 长 ， 除 手术 死亡 外 ， 他 报告 2 例 存活 13 ~ 14 年 ， 
髓 旦 细胞 瘤 术 后 存活 时 间 短 ， 平 均 为 8.3 个 月 。 辐 放疗 因素 : Jooma (a) 组 幕 上 中 线 肿瘤 
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9 例 未 作 手 术 仅 作 放 疗 , 平 均 存活 42.6 个 月 。21 例 存活 5 年 以 上 病 儿 , 81% 接 受过 放疗 。 
术 后 放疗 者 5 年 生存 率 43%。 但 存活 1 年 以 上 病人 中 60% 有 中 或 重度 后 遗 症 。 全 脑 放 疗 
量 大 于 5000rad 者 ， 长 期 追踪 多 有 严重 智力 障碍 。Far well “11 报告 54 例 1 岁 以 下 颅 内 肿 
瘤 患 儿 经 手术 及 放疗 ， 平 均 存活 43 个 月 。 1 、3 及 5 年 生存 率 分 别 可 达 39%、30% 和 
23%。 大 脑 半球 肿瘤 病人 1 及 5 年 存活 率 为 39% 及 28%， 平 均 存活 46 个 月 。 脑 干 肿瘤 病 
儿 1 及 2 年 存活 率 为 56% 及 42%， 平 均 存活 21 个 月 ， 无 5 年 存活 者 。 小 脑 肿 瘤 病 儿 平均 
存活 期 为 51 个 月 。Tomita ‘1% 报告 100 例 婴 幼 儿 颅 内 肿瘤 ,经 手术 及 放疗 后 5 年 存活 率 达 
41%。 


( 韩 一 芳 。 罗 世 祺 ) 
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第 二 十 三 章 不 常见 的 儿童 颅 内 肿瘤 
第 一 节 KARA 


是 儿童 期 少见 的 颅 内 良性 肿瘤 ， 临 床上 与 成 人 的 临床 表现 有 一 些 不 同 的 特点 。 

一 、 患 病 率 

MBM (acoustic neuroma) RAWI ©, 90% HARM O, ELEMRE 
OMS SS FL. Keith “2 统计 427 例 儿童 颅 内 肿瘤 未 见 1 例 。Ingraham 093136] 
儿童 颅 内 肿瘤 中 也 仅 有 1 例 〈 占 0.3%)。 我 院 1955 ~ 1989 年 间 共 收治 经 病理 证 实 的 听 神 
经 瘤 1113 例 ， 其 中 15 岁 以 下 患者 仅 8 例 〈 占 0.7%)， 在 本 组 全 部 儿童 需 内 肿瘤 2000 例 中 
10.494. House “3 ?统计 200 例 单 发 听 神 经 瘤 病 人 中 仅 4 例 小 于 20 岁 。 迄 今 为 直 ， 有 关 儿 


童 听 神 经 瘤 的 发 病 均 为 个 案 报告 。 

二 、 性 别 及 年 龄 

儿童 期 听 神 经 瘤 的 发 病 年 龄 较 大 “4， 文 献 报告 最 小 年 龄 患 儿 为 Vassilouthis (0) 报 
告 的 1 岁 女孩 。 其 它 报告 病 儿 年 龄 均 在 5 岁 以 上 ， 以 10~ 15978 Cos 本 组 年 龄 最 


小 12 岁 ， 平 均 年 龄 13.7 岁 。 儿童 期 多 发 神经 纤维 瘤 病 (Von Recklinghausen's 病 ) 相对 
较 成 人 多 见 ， 多 发 性 神经 纤维 瘤 病 的 颅 内 病变 多 为 双 侧 听 神经 瘤 ， 而 且 病人 常常 有 家 族 
EOD, PAA ! 例 15 岁 女性 患者 ， 手 术 证 实 为 多 发 神经 纤维 瘤 病 伴 双 侧 听 神 经 瘤 。 

听 神 经 瘤 男 女性 别 分 布 相似 ， 但 本 组 8 例 中 7 例 是 女性 ， 男 性 患者 仅 1 例 。 

三 、 病 理 

如 同 成 人 一 样 ， 绝 大 部 分 听 神 经 瘤 来 源 于 听 神 经 的 前 庭 支 ， 起 自 耳蜗 支 者 极 少 ， 听 
神经 颅 内 段 分 远近 二 段 ， 远 段 较 短 有 神经 英 膜 ， 是 听 神 经 瘤 的 起 源 处 ， 听 神经 交 多 发 生 
在 内 听 道 附近 ， 以 后 增 大 向 桥 脑 小 脑 角 区 发 展 。 

术 中 所 见 瘤 体 呈 圆 形 或 椭圆 形 , 光滑 或 结 节 状 ， 肿 瘤 断 面 呈 淡 红 色 或 次 白 色 ， 质 韧 ， 
BATHE, BAM Koy REER, TAKADA EH —TRIL EDR, MBI E 
半 胶 冻 状 ， 有 钙化 者 极 少 ， 位 于 桥 脑 小 脑 角 的 肿瘤 表面 常 被 覆 一 层 较 厚 的 蛛网 膜 ， 有 时 
瘤 体 下 极 与 被 覆 的 蛛网 膜 间 会 有 些 含 淡 黄 液体 的 谭 有 种， 类 似 于 蛛网 膜 右 肿 。 

镜 检 肿 瘤 细胞 包括 Antoni AM B 二 型 ， 前 者 为 梭 形 细胞 呈 束 状 排列 ， 胞 核 为 杆 状 ， 
成 栅 状 排列 ， 后 者 为 极 小 的 星 形 细胞 ， 体 积 小 ， 胞 浆 不 丰富 ， 细 胞 形态 多 为 圆 形 。 肿 瘤 
闻 质 主要 由 细 的 网 状 纤维 组 成 ， 间 有 人 少量 胶 质 纤维 〈 图 23- 1 20. AR BE BE A 
小 脑 前 下 动脉 ， 此 外 基底 动脉 桥 支 ， 小 脑 后 下 动脉 及 内 听 动 脉 均 参 与 供血 “3。 

四 、 和 临床 表现 

儿童 听 神 经 瘤 症状 体征 与 成 人 基本 相似 “1 :22， 其 最 大 特点 是 临床 表现 不 典型 。 常 
常 表现 以 颅 内 压 增高 为 主 。 定 位 征 不 明显 ， 有 时 尚 可 出 现 假 性 定位 征 。 我 们 列举 几 个 病 
例 介绍 如 下 ， 

病例 1 :女性 ，13 岁 。 患 儿 主 诉 头疼 4 个 月 ， 重 时 伴 有 呕吐 ， 近 1 月 来 走路 不 稳 。 
检查 ;神志 清楚 ， 皮 肤 有 多 发 性 乳头 状 突起 和 色素 沉着 ， 双 视 乳 头 水 肿 ， 有 水 平 性 眼球 
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图 23- ! PAE MHIL IG LAUR. E MER COR RH IC AGAS 
(HE x 200) 





图 23- 2 WR SET MUS WAAR E RE ACER) BEES a H 
(HE x 400) 


RB, NMR BRA Sm, FERARA PEERS), HMMS MH, 
闭 目 难 立 征 (Romber ght 4E) 向 右倾 倒 ， 余 神 经 系统 无 明显 异常 。 颅 肯 X 线 平 片 ， 主 要 
表现 为 颅 内 压 增高 征 ( 颅 颖 分 离 ， 鞍 背 骨 质 琉 松 等 )。 脑室 造影 ， 显示 导 水 管 以 上 脑室 系 
统 对 称 性 扩大 ， 导 水 管 以 下 未 显影 。 汤 氏 位 片 可 见 右 岩 肯 尖 有 骨 质 破坏 ， 内 耳 道 未 见 明 
显 扩大 。 手 术 ， 右 枕 中 线 旁 切口 开 颅 行 桥 脑 小 脑 角 探查 ， RM EA HRM 6cm), 
Sit REAREA, FRAKA, 内 侧 与 脑 干 粘连 较 紧 ， 故 术 中 仅 做 肿瘤 
大 部 切除 术 。 术 后 患 儿 出 现 昏 迷 ， 消 化 道 出 血 等 脑 干 损伤 症状 ， 后 又 合并 肺 部 感染 等 ， 
经 脑室 外 引流 、 抗 生 素 及 脱水 药 等 抢救 措施 病情 仍 未 见 好 转 ， 于 术 后 12 天 死亡 。 
病例 2 ， 女 性 ，15 岁 。 患 儿 头痛 伴 呕 吐 3 ER, 近 2 年 来 双 目 失明 及 双 侧 耳鸣 (H 
侧 明显 )， 1 年 来 右 侧 肢体 力 弱 。 检 查 ， 神 志清 楚 ， 双 目 失明 ， 双 视 神经 继 发 性 萎缩 ， 右 
AVAL, AWLP RAB, GM ARR NCH, 右 侧 病理 反射 阳性 。 肢体 共 济 运动 
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尚好 ， 余 神经 系统 无 明显 异常 。 左 颈 动 脉 造影 ， 显示 脑 积 水 征 。 脑 室 造影 。 第 三 脑室 及 
倒 脑 室 对 称 性 扩大 ， 无 移 位 ， 导 水 管 向 后 上 移 位 ， 第 四 脑室 显示 不 清 。 手 术 在 全 麻 下 行 
后 正中 开 颅 ， 经 探查 发 现 肿瘤 位 于 右 便桥 脑 小 脑 角 ， 向 脑 干 腹 侧面 发 展 ， 部 分 肿瘤 有 襄 
性 变 ( 讲 液 10ml )， 肿 瘤 直径 约 6 cm 大 小 , 作 肿瘤 大 部 分 切除 ( 脑 于 腹 侧 面 肿瘤 残留 少 
许 )。 术 后 恢复 顺利 ， 经 随 诊 术 后 已 9 年 , 除 仍 双 目 失明 外 一 般 情况 尚好 ， 能 做 少量 家 务 
劳动 。 

病例 3 ;女性 ，14 岁 。 患 儿 头痛 IF, AMA. H, RRB, OMERE 
咽 发 哈 7 ~ 8 个 月 。 检 查 ， 神志 清楚 ,表情 呆滞 ， 双 侧 视 乳头 水 肿 ， 左 侧 角 膜 反射 消失 ， 
左面 部 感觉 减退 ， 左 侧 周围 性 面 疤 , 左 侧 神经 性 耳 芍 ， 双 侧 咽 反射 消失 、 左 侧 肢体 力 弱 ， 
肌 张 力 增高 及 腿 反 射 亢进 ， 左 侧 病 理 反 射 阳性 ， 双 侧 上 下 肢 共 济 运动 均 差 ， 闭 目 难 立 征 
阳性 。 颅 骨 X 线 平 片 ， 汤 氏 位 可 见 左 岩 骨 尖 及 内 听 道 开口 部 有 上 骨 质 破坏 。 手 术 在 全 麻 下 
左 耳 后 钩 形 切 口 开 颅 行 桥 脑 小 脑 角 探 查 ， 见 肿瘤 实质 性 ， 自 颈 静 脉 孔 至 小 脑 幕 切 迹 ， 直 
径 约 6 cm， 先 将 肿瘤 分 块 赛 内 切除 ， 最 后 将 肿瘤 完全 切除 (内 听 道 内 残余 肿瘤 亦 乔 除 干 
净 )。 术 中 未 寻 见 面神经 。 术 后 吞咽 发 哈 好 转 。 出 院 后 6 年 门诊 复查 ， 患 儿 眼 底 检 查 有 轻 
度 视 神经 继 发 性 萎缩 ， 左 侧 仍 有 周围 性 面瘫 ， 左 耳 全 于 。 共 济 运动 及 走路 均 较 术 前 明显 
好 转 ， 生 活 能 自理 。 

病例 4: 女性 ，12 岁 。 患 儿 走 路 不 稳 及 视力 减退 2 年 ， 头 痛 伴 呕吐 1 年 ， 近 ! 周 来 
有 两 次 意识 不 清 及 抽 搞 改作。 检查 ， 神 志清 楚 ， 步 态 中 器。 双 侧 眼 底 视 乳头 水 肿 ， 双 眼 
外 展 神经 不 全 麻痹 ， 有 水 平 性 眼球 震 烟 ， 左 侧 角 膜 反射 消失 ， 左 面部 感觉 契 退 ， 左 侧 神 
经 性 耳 营 ， 左 侧 咽 反 射 消失 ， 左 侧 肢体 共 济 运动 差 ， 闭 目 难 立 征 (Romberg's sign) 阳 
性 。 脑 室 造影 ， 显 示 桥 脑 小 脑 角 占 位 病变 。 手 术 在 全 麻 下 行 左 侧 桥 脑 小 脑 角 探 查 ， 见 肿 
M6 x 6 x 4cm， 实 质 性 ， 血 运 丰富 。 作 肿瘤 部 分 切除 及 后 颅 凹 减 压 术 〈 硬 膜 未 颖 )， 
术 后 半月 减 压 处 隆起 ， 张 力 较 高 , 故 行 第 二 期 手术 ， 原 伤口 开 颅 ， 见 肿瘤 血 运 已 不 丰富 ， 
故 将 肿瘤 完全 切除 ， 面 神经 解剖 上 完整 保留 。 第 二 次 术 后 恢复 顺利 。 随 诊 已 5 年 余 ， 能 
正常 生活 及 学 习 。 

病例 5， 女性 ，14 岁 。 患 儿 左 耳鸣 2 年 , AME, ANBAR EMR 2 月 。 检 查 ; 
WEWE, SEAM, KUNAL OK, WMR, ZS HERR, ENKE 
共 济 运动 差 ， 闭 目 难 立 征 (Romberg's sign) 阳性 。 前 庭 功能 ， 左 侧 消 失 。 颅 骨 X 线 平 
片 : 左 内 听 道 扩大 。 手 术 在 全 麻 下 行 左 侧 桥 脑 小 脑 角 探 查 ， 肿瘤 为 实质 性 ， 自 颈 静 脉 孔 
至 小 脑 幕 切 迹 ， 直 径 在 6 x 6 x 5 cm。 手 术 将 肿瘤 全 切除 并 将 面神经 完整 保留 。 术 后 恢 
复 顺利 。 随 诊 已 8 年 余 , 除 左 侧面 神经 周围 性 竣 (解剖 上 面神经 保留 ， 但 功能 上 未 恢复 》 
及 左 侧耳 络 外 ， 能 正常 生活 及 劳动 。 

儿童 听 神 经 瘤 可 表现 进行 性 听力 下 降 和 耳鸣 159， 但 常常 被 忽视 。 面 部 麻木 和 共 济 
运动 障碍 更 为 多 见 ， 儿 童 听 神 经 瘤 因 早期 症状 易 被 忽视 而 常常 以 颅 内 压 增高 所 致 头痛 、 
呕吐 、 双 侧 视 力 下 降 等 来 就 诊 。 

五 、 辅 助 检查 

(一 ) 颅骨 X 线 平 片 ”此 检查 是 最 简便 、 经 济 而 又 有 效 的 筛选 检查 方法 。 约 65% 病 人 
可 单 赁 闫 骨 平 片 而 初步 诊断 听 神 经 瘤 。 主 要 表现 是 内 听 道 扩大 和 骨 质 破坏 (H23- 30, 
亦 可 仅 表现 为 岩 骨 尖 骨 质 破坏 ， 这 时 与 岩 骨 尖 脑膜 瘤 不 易 鉴 别 。 
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图 23- 3 98 L3 BM X CPUS, Sogar o 
大 《上 为 汤 氏 位 ， 下 为 后 前 位 ， 箭 头 为 扩大 的 内 听 道 ) 





OD (B) 


图 23- 4 9. HB MIR Conray E 
《A) 铺位 像 ， 示 中 脑 导 水 管 上 抬 ， 第 四 脑室 后 移 ， 
(B) BER. MB MIS NUR (GS, BANNE 


(二 ) 脑室 碘 水 造影 ”可 显示 中 脑 导 水 管 及 第 四 脑室 向 后 方 及 对 侧 移 位 ,第 三 脑室 和 
侧 脑 室 对 称 性 扩大 (图 23- 4 )。 

(三 ) CT 和 MRI 检查 ， 主 要 表现 为 圆 形 或 分 叶 状 低 密度 、 等 密度 或 高 密度 病灶 ， 边 
界 清楚 ， 与 岩 骨 后 缘 紧 密 相连 。 内 听 道 扩大 亦 可 在 骨 窗 像 显 示 , 此 外 可 见 第 四 脑室 受 压 、 
变形 及 向 对 侧 移 位 甚至 闭锁 。 梗 阻 上 方 脑室 不 同 程度 扩大 ， 强 化 扫描 时 多 有 明显 强化 ， 
较 大 肿瘤 强化 区 内 可 有 大 小 不 等 低 密 度 区 , 提示 事变 或 坏死 〈 图 23 - 5 )。CT 脑 池 造 影 检 
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查 时 造影 剂 常 不 能 进入 内 听 道 或 桥 脑 小 脑 池内 
而 出 现 充盈 缺损 “*"!5。MRI 检 查 表现 桥 小 脑 
MARKT, KT: 信和 号 种 物 ( 图 23- 6 )。 
(四 ) 其 他 ” 椎 动脉 造影 主要 目的 在 于 了 解 
肿瘤 血 供 和 进行 鉴别 诊断 。O’ Brien OUA A 
VÉ FS BEE HS (ECT 469079 Ss IRE a A 5] 08 A 
的 病灶 时 应 行 椎 动脉 造影 以 排除 脑膜 瘤 的 可 能 。 
脑 干 听觉 诱 发 电位 检查 对 诊断 较 小 的 听 神 经 瘤 
及 术 后 了 解 听 神经 功能 尤为 有 价值 。 主 要 表现 
是 病 侧 波峰 紊乱 ,幅度 降低 及 峰 间 潜伏 期 延长。 
听力 测定 和 前 庭 功 能 检查 对 诊断 亦 有 帮助 。 听 
神经 瘤 病 人 的 听力 下 降 属 于 感 音 性 耳 莓 ， 无 复 
聪 现象 。 由 于 肿瘤 多 源 自 听 神 经 前 庭 支 因 而 可 
有 冷 热 水 试 验 (caloric test) 反应 降低 或 消失 








等 前 庭 功能 低下 的 表现 。 & TY. KM NANI 
六 、 诊 断 及 鉴别 诊断 CT 增强 扫描 示 左 桥 小 脑 角 国 形 
诊断 方面 我 们 认为 儿童 听 神 经 瘤 有 两 个 PRTONERERIBROEE 

特点 


CIO 症状 不 如 成 人 典型 ， 有 些 作者 “0 '9 指 出 儿童 听 神 经 瘤 症状 与 成 人 相似 ， 首 
发 症状 为 听力 进行 性 减退 。 但 根据 我 院 病例 来 看 并 非 完 全 如 此 。 如 本 组 儿童 听 神 经 痛 以 
听 神 经 损害 作为 首发 症状 者 仅 2 例 ， 以 小 脑 体征 起 病 者 1 例 ， 以 颅 内 压 增高 作为 首发 症 





图 23 6 “ 男 15 岁 ， 双 侧 听 神经 瘤 MR1 之 T EORR, HE 
MIKT 之 高 信号 《第 头 所 指 为 肿瘤 ) 
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状 者 5 例 (62.5%)。 我 们 分 析 其 原因 可 能 是 : CO HR HE E LRL CEU, APRA 
内 压 增 高 症状 〈 头 痛 、 呕 吐 和 视力 减退 等 ) 才 引 起 家 长 的 注意 。@@ 儿 童 听 神 经 瘤 内 侧 型 
多 见 ， 即 肿瘤 主要 向 内 侧 的 脑 干 方向 生长 ， 较 早 地 压迫 脑 干 、 小 脑 因而 容易 引起 脑 冰 液 
循环 的 梗阻 。 本 组 根据 手术 所 见 及 X 线 表现 属于 内 侧 型 者 占 5 例 (62.5%)， 而 我 院 大 宗 
病例 成 人 听 神 经 瘤 内 侧 型 仅 20~25%， 外 侧 型 者 占 75~80%， 故 儿童 听 神 经 瘤 出 现 颅 压 
增高 ， 小 脑 和 脑 干 症状 相对 较 成 人 早 。 
(2) 伴 有 多 发 性 神经 纤维 瘤 者 较 成 人 多 。Laha “:! 报告 年 轻 的 听 神 经 瘤 患者 易 伴 有 
多 发 性 神经 纤维 瘤 病 。 本 组 1 例 不 仅 本 人 有 多 发 性 神经 纤维 瘤 病 ， 而 且 有 家 族 史 : 其 父 
亲 及 两 位 表姐 〈 亲 姨 之 女儿 ) 皆 患 听 神 经 瘤 ， 其 中 一 位 表姐 患 双 侧 听 神经 瘤 ， 2 Ce 
亲 及 1 位 表姐 ) 患 有 多 发 性 神经 纤维 瘤 病 ， 此 3 例 皆 在 我 院 先后 行 听 神 经 瘤 切 除 术 。 
儿童 听 神 经 瘤 由 于 发 病 率 很 低 及 症状 不 够 典型 ， 故 特别 要 注意 应 与 其 它 常见 的 后 颅 
站 肿瘤 相 鉴 别 ， 如 小 脑 半 球 外 上 部 向 桥 脑 小 脑 角 发 展 的 神经 胶 质 瘤 ， 局 限 在 一 侧 的 脑 干 
肿瘤 ， 原 发 在 桥 脑 小 脑 角 的 脉络 从 乳头 状 瘤 〈 自 侧 隐 窝 长 出 ) 及 桥 脑 小 脑 角 脑膜 瘤 等 。 
如 术 前 仔细 了 解 病史 和 重视 检查 听 神 经 有 无 损害 ， 注 意 岩 骨 尖 及 内 听 道 有 无 骨 质 改变 和 
观察 有 无 多 发 性 神经 纤维 瘤 病 等 对 儿童 听 神 经 瘤 的 诊断 有 很 大 帮助 。 
七 、 治 疗 及 预后 
听 神 经 瘤 属 良性 ， 手 术 尽 可 能 全 切除 肿瘤 是 唯一 有 效 的 治疗 方法 。 但 儿童 听 神 经 交 
就 诊 时 往往 已 属 晚期 ， 肿 瘤 较 大 而 且 多 与 脑 干 粘连 较 紧 ， 并 伴 有 严重 颅 内 压 增高 。 给 手 
术 全 切除 肿瘤 带 来 相当 的 困难 ， 而 且 术 后 保存 面神经 功能 和 听力 也 不 十 分 容易 。Cook 认 
为 儿童 听 神 经 瘤 的 手术 死亡 率 和 术 后 致 残 率 关键 与 肿瘤 大 小 有 关 ， 因 而 早期 诊断 儿童 听 
神经 瘤 对 改善 病人 的 疗效 是 至 关 重 要 的 “*)。 
本 组 病人 中 4 例 行 肿瘤 全 切除 ， 3 例 大 部 切除 ， 仅 1 例 行 肿瘤 部 分 切除 。 术 后 12 天 
1 例 死 于 脑 干 损伤 .随访 4 例 术 后 正常 生存 分 别 达 5 、6 、8 和 9 年 ,疗效 是 比较 满意 的 。 
(Fe R 更 ) 
参考 文献 
1. Laha RK, et al, Unilateral acoustic neuroma and cerebellopontine angle lesions in 
children, Surg. Neurol, 1975; 4: 371 
2. Keith HM, et al, Brain tumors in children, Pediatric, 1949: 3: 839 
3. House WF, Case summaries, Arch Otolaryng. 1968: 88: 586 
4. Mark VH, et al, An unusual case of unilateral eighth nerve tumors, J Neurosurg, 
1952: 9+ 395 
5. Krause CJ & BF McCabe, Acoustic neuroma in a six-year-old girl, Arch Otolar- 
yng. 1971s 94: 359 
6 ， 王 忠诚 主编 ， 神 经 外 科学 。 颅 内 肿瘤 ， 人 民 卫 生出 版 社 ， 北 京 ，1978: 56-61 
7. Moyes PD, Familial bilateral acoustic neuroma affecting 14 members from 4gen- 
eration, Neurosurg. 1968: 29: 78 
8. Delong GR & RD Adams,Clinical aspects of tumors of the posterior fossa in chi- 
Idhood, in: Handbook of Clinical Neurology, Vol 18. Vinken PJ & GW Bruyn (eds), 
North- Holland Pub, Co. 1975: 387-412. 
9. O'Brien MS & SC Tindall, Posterior fossa tumors in children, Unusual types in: 


—315— 


Pediatrics Neurosurgery . Grune &Swatton Inc. 1982; 295: 408 

10. Vassilouthis J & AF Richarolson. Acoustic neuroma in a child. Surg. Neurol. 1979; 
12:37 

11. Graig M Mck, et al. Acoustic neuroma in children. Report of 2 cases. J Neurosurg. 
1954; 11: 505 

12. Davis KR, et al. Computered tomography of acoustic neuroma. Radiol. 1977; 124: 81 

13. P ERES. 中 国医 学 科学 百科 全 书 神经 外 科 分 册 上 海 科技 出 版 社 上 海 1984:107~ 108 

14. Ingraham FD & DD Matson Intracranial tumprs in; Neurosurgery of Infancy and Chil- 
dhood. Ingraham FD & DD Matson (eds). Charles C Thomas Pub. Springfield Ilinois, 
USA. 1954: 221-343 

15 ， 吴 恩惠 主编 ， 头 颅 CT 诊断 学 ”人民 卫 生出 版 社 北京 1985: 82-84 


16. Anderson MS, et al Intracranial schwannoma in a child. Cancer 1972; 29: 231 
第 二 节 第 三 脑室 胶 样 囊肿 

胶 样 囊肿 又 称 “ 旁 突 体 厢 肿 ”(paraphysial cyst) 或 神经 上 皮囊 肿 (neurmepi thelial 
cyst)， 是 典型 原 发 于 第 三 脑室 的 肿瘤 。 

一 、 组 织 学 来 源 

Sjovall 早 在 1909 年 提出 此 肿瘤 来 自 胚 胎 的 脑 上 旁 突 体 (paraphsis) 019, 它 是 人 
类 胚胎 时 期 终 脑 近 于 间 稿 处 发 生 的 囊 状 物 ， 这 样 可 以 比较 满意 地 解释 为 何 此 肿瘤 好 发 于 
第 三 脑室 前 上 部 ，Kappers 认 为 囊肿 来 自 胚胎 期 间 脑 悉 室 和 小 管 的 室 管 膜 残余 ， 后 期 与 
间 脑 脱离 且 逐 渐 增 大 ， 也 有 人 认为 来 自 脉络 从 上 皮 组 织 2，。 

囊肿 上 皮 含 两 种 细胞 ， 较 稀疏 的 纤毛 细胞 和 致密 的 非 纤毛 细胞 ， 二 种 细胞 呈 单 层 在 
惠 肿 内 膜 排列 。 在 非 纤毛 细胞 表面 被 禾 有 一 层 电子 密度 物质 (electron-dense materials)\, 
在 对 玫 辟 上皮 细胞 的 细微 观察 中 有 人 认为 ， 讲 肿 并 非 来 源 于 神经 上 皮 结 构 00 。 当 然 ， 
其 结构 与 室 管 膜 上 皮 也 有 不 同 , Hirano 00 认为 这 种 差别 的 重要 意义 至 少 有 两 个 ,第 一 ， 
非 纤毛 分 小 细胞 表面 覆盖 的 电子 密度 物质 被 膜 ， 这 在 室 管 膜 及 其 它 神经 上 皮 的 任何 发 育 
阶段 都 不 曾 见 到 过 。 第 二 ， 厢 肿 壁 上 皮 细 胞 有 明显 基底 层 ， 这 在 室 管 膜 是 不 存在 的 。 总 
之 ， 关 于 第 三 脑 室 胶 样 赛 肿 的 确切 起 源 尚 未 肯定 。 临 床 可 以 认为 第 三 脑 BE ERE A — 
种 先天 性 良性 肿瘤 。 

二 、 患 病 率 

通常 统计 第 三 脑室 胶 样 圳 肿 约 占 全 年 龄 组 颅 内 肿瘤 的 1 % 以 下 ， 有 报告 约 为 
0.6% (9. 49 。 儿 童 相对 少见 .Siooff (17 对 1891 例 儿童 脑 瘤 分 析 中 发 现 6 例 , 约 占 0.3%。 
Buchsbaum (15) 统计 300 例 10 岁 以 下 儿童 颅 内 肿瘤 发 现 6 例 第 三 脑 室 胶 样 赛 肿 ， 患 病 率 达 
2.6%。Raimondi (19 经 治 的 332 例 儿童 颅 内 肿瘤 中 仅见 1 例 (0.390), Shulman (3) 收 
集 1982 年 以 前 文献 报告 的 15 岁 以 下 儿童 第 三 脑 室 胶 样 春 肿 仅 11 例 。 本 组 2 例 ， 占 同期 儿 
童 颅 内 肿瘤 的 0.1% 。 

三 、 年 龄 及 性 别 

胶 样 可 肿 文献 报告 多 发 生 在 30~ 50 岁 之 间 , 文 献 报告 年 龄 最 小 者 为 2 个 月 的 婴儿 ‘9) 。 
Shu manf Gf JU RR SH SERE PERE LIBI AERE F2. 月 ~ 14 岁 ,平均 年 龄 为 8 岁 , 本 组 2 
例 年 龄 分 别 为 2 岁 和 14 岁 。 文 献 综合 11 例 患 儿 男性 4 例 女性 7 例 '3，。 本 组 男女 各 
1 例 。 
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四 、 病 理 

属于 神经 上 皮 性 赛 肿 病变 ， 其 来 源 尚 有 争议 ， 好 发 于 第 三 脑室 前 部 。 少 见 发 生 于 第 
四 脑室 。 

大 体 所 见 ， 夺 肿 大 小 不 一 ,常见 者 大 都 直径 在 2 ~ 3 cm 左右 , 呈 规 则 或 不 规则 球形 ， 
不 同 脑室 相通 ， 新 鲜 标 本 大 多 适应 脑室 的 形态 ， 离 体 后 才 呈 现 球形 外 观 。 砷 表层 为 光滑 
的 纤维 性 包 膜 ， 春 内 充满 淡 黄 或 浅 棕色 液体 ， 稠 稀 程度 随 讲 液 所 含 蛋 白 浓度 而 异 ， 大 部 
PRARKHK, HRASRAKKAGH. PEREKRE, BLAM. RP 
PRB, BAS BEM AR CI, LAR Sh HE HS Aon E IRL 

THR: RNA RRR RET, AM be, feo 
能 呈现 扁平 状 ， 立 方 状 或 柱状 ， 大 多 为 单 屋 ， 偶 见 有 上 皮 的 反 折 或 形成 小 乳头 。 本 类 病 
变 很 难 与 脉络 从 压 肿 和 室 管 膜 塞 肿 相 鉴 别 。 

表 23- 1 儿童 第 三 脑室 胶 样 囊肿 病例 摘要 ( 引 自 Shulman，1982) 











WS FARER EM 。 “性 别 临 床 表 现 治疗 效果 
1 Dandy Usk OUR TA, RU ”好 
(1933) 有 一 过 性 复 视 ， 近 来 有 一 AU 
AMRF, SKIL 增 大 及 
视 乳 头 水 肿 
2 Greenwood 14 岁 9 AMRIK, MELE ”手术 好 
(1949) 不 成 功 ，6 周 后 症状 复发 
有 视 乳 头 水 有 种， 脑室 造影 
后 证 实 
3 Greenwood 8 岁 男 1 NUR VERE XR 〈24 小 
(1949) 时 内 死亡 ) 
4 Gemperlein 6 个 月 女 进行 性 脑 积 水 ， 脑 室 造影 MRA ”16 月 后 死亡 
(1960) 证 实 为 梗阻 性 脑 积 水 池 分 流 术 
5 Genperlein 2 个 月 女 进行 性 脑 积 水 ， 脑 室 造影 FARMY 好 
(1960) 在 室 间 孔 处 有 肿 物 除 
6 Maer. UY ”未 记载 急性 头痛 和 去 大 脑 强直 肿瘤 切除 好 
7 ”Buchsbaum 等 ”2 月 未 记载 进行 性 脑 各 水， 办 门 张力 V-I 分 流 3 好 
(1967) 高 ， 头 围 5lcm， 气 脑 造影 BUGJPSUM 
证 实 第 三 脑室 前 部 肿 物 肿 切 除 
8 — Batznitzky 等 9 岁 女 间 炊 性 前 额 部 头痛 伴 呕吐 2s BEAL 好 
(1974) 3 年 ， 当 仰卧 位 时 头痛 可 — 肿 切除 
缓解 10 年 来 复 视 ， 双 视 乳 
头 水 肿 
9 Batznitzky 等 — 13 岁 女 6 月 来 发 作 性 头痛 和 眩 尝 HWFA 好 
(1974) 右上 肢 活动 不 协调 1 个 月 MHR 
来 双 视 乳 头 水 肿 
10 Batnitzky 等 9# — 5 6 周 来 头痛 伴 呕吐 ， 双 视 ABER 好 
(1974) AAKE, ERZENI HUR 
侧 病理 反射 
Hoo Sacke tap 3» — k 2 月 来 间 炊 性 头痛 ， 一 次 HEFE 好 
(1975) WORRSGECTRUBAR MK 
高 密度 影 
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五 、 临 床 表现 

肿 物 因 位 于 第 三 脑室 内 ， 主 要 表现 为 梗阻 室 间 和 孔 而 引起 的 急性 颅 内 压 增高 ， 文 献上 
收集 的 11 例 病情 简介 见 表 23- 1 。 

第 一 个 症状 特点 是 急性 脑 冰 液 循环 梗阻 而 致 的 突然 头痛 ， 易 与 蛛网 腊 下 腔 出 血 相 混 
淆 ， 在 几 小 时 内 可 发 生 呕 吐 和 展 睡 ， 继 之 意识 开 失 ， 但 多 数 病 例 采 用 仰卧 位 后 可 使 剧烈 
的 头痛 缓解 。 在 剧烈 头痛 之 后 可 有 很 长 时 间 的 间歇 期 ， 这 提示 胶 样 于 肿 在 第 三 脑室 内 是 
可 移动 的 ， 有 时 梗阻 室 间 孔 ， 有 时 又 可 离开 室 间 孔 ， 由 于 小 儿 不 会 主诉 头痛 ， 故 此 症状 
常 被 儿科 医生 忽略 ， 有 报告 头痛 间 葡 达 6 月 之 久 ， 较 成 人 病例 长 。 

第 二 个 症状 是 逐 汤 发 展 的 脑 积 水 而 致 痴呆 ， 表 现 有 行为 改变 。 步 态 不 稳 需 与 后 颅 四 
肿瘤 相 鉴 别 。Little Co 报告 38 例 中 有 头痛 者 26 例 ， 头 痛 作为 首发 症状 者 19 例 ， 其 中 12 例 
反复 发 作 性 头痛 。 头 痛 较 严重 、 时 阵 发 性 ， 发 作 时 常 伴 有 视力 模糊 及 呕吐 ， 因 头 位 改变 
而 致 头痛 发 作者 仅 2 例 。 步 态 不 稳 者 18 例 ， 精 神 障碍 14 例 ， 呕 吐 14 例 ， 视力 模糊 9 例 ; 
尿 失禁 、 眩 学 及 耳鸣 各 5 例 ， 抽 搞 发 作 4 例 。 体 征 中 除 颅 内 压 增高 征 〈 头 鼎 增 大 、 颅 颖 
分 离 、 破 查 音 阳性 及 双眼 外 展 神经 不 全 麻痹 等 ， 外 ， 常 缺乏 其 他 定位 体征 。 本 组 2 例 检 
查 除 双 视 乳头 水 肿 外 余 无 异常 ， 此 两 例 缘 有 身体 发 胖 ， 考 虑 为 肿瘤 或 扩张 的 第 三 脑室 影 
响 丘 脑 下 部 所 致 。 

六 、 辅 助 检查 

(一 ) 脑 消 液 检查 腰椎 穿刺 多 有 颅 压 增高 , 脑 峭 液 检查 可 有 白细胞 增高 , Peckerco 
指出 脑 消 液 白细胞 增高 者 不 少见 。Zeitlin an 等 报告 最 多 者 为 200/mm;, 皆 为 淋巴 细胞 。 
本 组 1 例 脑 消 液 白细胞 204/mm3。 

(二 ) 颅骨 X 线 平 片 、 仅 见 颅 内 压 增高 征 ( 颅 颖 分离 和 指 讨 迹 增多 等 )， 肿瘤 多 数 无 
钙化 班 。 

(三 ) 脑室 造影 早年 是 诊断 本 病 的 重要 手 
段 ,脑室 内 注入 碘 水 后 可 见 侧 脑室 对 称 性 扩大 ， 
第 三 脑室 前 上 部 的 室 间 和 孔 后 缘 可 有 光滑 的 充盈 
缺损 ， 这 点 有 别 于 第 三 脑室 胶 质 瘤 和 颅 咽 管 疙 
等 第 三 脑室 前 下 部 占 位 病变 。 

(Qu) 颈 动 脉 造影 ”在 静脉 期 可 见 大 脑 内 
静脉 旦 “驼峰 ? 状 隆 起 ,这 是 本 肿瘤 的 特征 性 改 
变 。 此 外 可 见 有 有 屏 周 动脉 曲 度 增加 ， 前 后 位 像 
静脉 期 尚 可 见 到 丘脑 纹 状 体 动脉 弓形 向 上 抬 “7 
Sacket (6) 报告 1 例 第 三 脑室 胶 样 春 肿 椎 动脉 
造影 片 表现 为 基底 动脉 成 角 移 位 。 

GR) CT 位 于 第 三 脑室 内 的 室 间 孔 附近 ， 
边界 清楚 的 圆 形 或 卵 圆 形 赛 性 种 物 ， 平 扫 多 表 
现 为 均匀 一 致 的 等 或 稍 高 密度 病灶 ， 因 内 容 物 
复杂 (主要 是 粘液 ), 也 可 为 低 密 度 (图 23-7 )。 图 23- 7 男 2 岁 ， 第 三 脑室 胶 样 
增强 扫描 ， 讨 肿 边缘 包 绕 的 脉络 从 可 呈 薄 壁球 囊肿 CT 平 扫 显 示 第 三 脑室 内 图形 
形 增强 。 第 三 脑室 扩大 前 部 较 后 部 多 见 ， 两 侧 tersa 
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侧 脑 室 扩 大 与 病灶 大 小 无 关 ， 但 取决 于 与 室 间 和 孔 的 位 置 关 系 ， 故 两 侧 脑 室 也 不 一 定 为 对 
称 性 扩大 。 

(六 ) MRI 扫描 ” 夺 肿 就 信号 强度 而 言 ， 多 表现 为 短 T KT KAKETE 
有 出 血 所 致 ， 而 取决 于 粘液 蛋白 含量 的 高 低 。 

七 、 诊 断 和 鉴别 诊断 

当 儿 童 有 间歇 性 剧烈 头痛 伴 哎 吐 ,缓解 期 可 完全 无 症状 , 有 些 患 儿 可 有 强迫 体位 〈 仰 
卧 位 头痛 可 缓解 )， 应 想到 本 病 的 可 能 性 .诊断 中 应 注意 和 第 三 脑室 前 部 胶 质 瘤 和 颅 喝 管 
瘤 相 鉴 别 ， 后 两 者 没有 上 述 的 症状 特点 ,当然 颅骨 X 线 平 片 脑室 造影 和 CT 等 可 提供 重要 
的 鉴别 依据 。 

八 、 治 疗 及 预后 

早年 曾 主张 先行 脑室 枕 大池 分 流 术 (Torkildsen 手 术 )， 但 Siooff 09 认为 效果 不 好 ， 
特别 是 仅 行 单 侧 分 流 者 ， 可 能 会 使 病情 加 重 。Gemperlein (。， 曾 报告 1 例 行 脑室 杭 大 池 
分 流 术 后 病情 加 重 而 死亡 的 病例 。 但 对 严重 高 颅 压 ,一 般 情 况 较 差 者 术 前 行 脑室 外 引流 ， 
对 缓解 症状 ， 改 善 病人 一 般 状 况 ， 争 取 手 术 时 机 有 一 定 帮助 2 

手术 通常 采用 冠状 切口 右 额 开 颅 ， 经 额 中 国 皮 质 切 开 进入 侧 脑 室 额 角 ， 经 扩大 的 室 
间 孔 达到 肿瘤 ， 一 般 先 穿刺 赛 有 种 ， 尽 量 将 厅 内 容 物 吸出 , NG ES Ue) FL E, 
处 理 其 蒂 部 后 全 部 切除 肿 物 ， 术 中 应 避免 损伤 第 三 脑室 前 下 部 的 侧 壁 ， 否 则 会 造成 视 丘 
下 部 损伤 对 视 丘 纹 状 静脉 及 大 脑 内 静脉 应 很 好 保护 ， 尤 其 避免 电 灼 ， 以 免 此 静脉 损伤 
导致 底 节 及 视 丘 发 生 梗塞 。 如 可 肿 较 大 可 适当 向 前 扩大 室 间 孔 ， 如 果 暴 露 仍 不 满意 时 才 
切 开 透 明 隔 ; 向 室 间 孔 后 缘分 离 两 侧 大 脑 内 静脉 ， 自 第 三 脑室 顶部 达到 肿瘤 。 有 人 推崇 
经 肝 胚 体 前 部 入 路 ， 暴 露 双 侧室 间 和 孔 比较 完全 C), FREER ERED RERE FR 
损害 ， 但 术 后 发 和 癫痫 者 不 太 少见 。Little CO 指出 癫 痛 发 作为 手术 的 主要 并 发 症 。 多 见 
于 经 皮层 -脑室 入 路 者 ， 而 肘 豚 体 入 路 术 后 阁 痛 发 生 率 较 低 。 本 组 1 例 术 后 唯一 的 后 遗 症 
为 癫痫 发 作 。 本 病 通常 预后 良 好 ， 完 全 切除 者 可 以 治愈 。Little (5) 报告 21 例 手术 者 3 例 
于 1 月 内 死亡 。 手 术 死亡 率 为 14.3%。 有 2 例 术 后 5 周 及 2 年 死亡 。 生 存 的 16 例 随 诊 1 — 
10 年 ， 其 中 12 例 完全 恢复 正常 工作 及 生活 。 2 例 术 后 晚期 出 现 癫痫 大 发 作 ， 已 被 药物 控 
Wl, 2 例 术 后 颅 压 增高 ， 做 了 分 流 手术 后 好 转 。 

Slooff (5 统计 14 例 儿童 第 三 脑室 胶 样 赛 肿 ， 其 中 6 例 成 功 切除 了 囊肿 ， 术 后 随访 
5 ~ 7 年 ， 未 见 复发 。 本 组 2 例 手术 均 无 死亡 者 ， 其 中 ! 例 随访 已 25 年 ， 能 正常 生活 及 
工作 (在 药物 控制 下 偶 有 六 靖 发 作 )， 另 1 例 术 后 失去 随 诊 。 

病例 报告 ， 女 性 ，14 岁 。 2 年 来 逐渐 变 胖 。 近 8 天 来 头痛 伴 恶心 及 呕吐 。 RE: 
神 清 ， 双 视 乳 头 水 肿 ， 神 经 系统 无 定位 体征 。 颅 骨 X 线 平 片 ， 蝶 鞍 上 方 中 线 部 位 有 钙化 
Bt. OZ 次 腰椎 穿刺 ， 压 力 分 别 为 2.2kPa (220mmH;O) 及 2.7kPa (280mmH;O), [5 
细胞 为 12 个 /mm3 及 2C4 个 /mm3, 蛋 白 为 283mg% & 60. 3mg 94 .脑室 造影 :脑室 对 称 性 扩大 ， 
第 三 脑室 前 部 有 充盈 缺损 。 

全 麻 下 行 右 额 开 颅 ， 右 额 中 回 皮质 造 瘘 达 侧 脑室 额 角 ， 室 间 孔 前 下 方 有 讲 性 肿瘤， 
内 含 胶 冻 状 物 ， 直 径 约 2 cm 大 小 ， 将 囊肿 全 部 切除 。 病 儿 术 后 恢复 好 ， 经 随 诊 术 后 已 25 
年 ， 术 后 第 1 年 开始 有 阁 痛 大 发 作 ， 用 药物 控制 下 每 年 仅 犯 2 ~ 3 次 ， 至 今 参加 工作 十 
余年 ， 婚 后 未 生育 过 。 
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治疗 。 只 要 能 争取 在 患 儿 和 昏迷 或 不 可 逆 性 神经 系统 损害 出 现 前 做 出 明确 诊断 并 予以 手术 
切除 ， 绝 大 多 数 病人 可 长 期 存活 。 
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第 三 节 Pd 


冰 索 瘤 (chordoma) 是 一 种 相当 少见 的 先天 性 肿瘤 .肿瘤 来 源 于 胚胎 消 索 残余 组 织 。 
一 、 患 病 率 
颅 内 冰 索 瘤 十 分 少见 , 约 占 全 部 颅 内 肿瘤 的 0.1 一 0.2%6 (4.2) 。 在 全 部 脊 索 瘤 病例 ， 
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esi LT BEI EE] 53596, 15096 AE TETHEBIBUEEL 0, UR RE ERER ER. 

Schisano 29) £tit 4 4E BS A 67 00 Bl Ri fel H AE HH LOB, 550.1596, S Sassin 统 
irf RAN JL He AA AER HIE FL. Handa O 1987 年 收集 文献 报告 12 例 儿童 颅 内 
TORT. EOS PREIS AM ABL, TRE e HE 10 101 PPS MEC HE CIR 4.0 06 
占 同期 2000 例 儿童 颅 内 肿瘤 的 0. 2 %。 

二 、 年 龄 及 性 别 

儿童 颅 内 冰 索 瘤 可 发 生 在 儿童 期 任何 年 龄 。Handa'*) 报告 最 小 年 龄 患者 仅 10 个 月 ， 
但 以 10 岁 左右 多 见 。 本 组 4 例 中 年 龄 最 小 10 岁 ， 最 大 15 岁 , .平均 年 龄 13 岁 。 

性 别 多 数 统计 男性 似 多 见 ， 男 女 比例 为 3: 219 26 39, fBChetiyawardana 10 git 
男女 发 病 相 等 。Handa 统计 12 例 儿童 冰 索 瘤 中 男性 11 例 。 本 组 4 例 中 3 例 为 男性 。 

三 、 肿 瘤 发 生 学 及 部 位 

肿瘤 来 源 于 胚胎 消 索 残余 组 织 ， 因 而 ， 冰 索 瘤 的 好 发 部 位 皆 围 绕 着 身体 的 中 轴 结 构 
rA, BAA PIURE FY REE E o MERIR B HE SE N fl BE J t, YEAR AE PE HE Zh Oa B DA hh YEHE AM o 
EERME HARE SAA I. de rp STER IE SEED. WR EA i LT 
AHEHE SE DU BELL, E np EHE DO PER AU VA EL APH. VERD I He Ra ts SEE 
E, JOHUE SES ERIM Bee AA EIHAR, ATRE T HA RMT ~ 80% 
BM E BUR AO PE HE BEA Bt OS 20 ILU PERCHE A E BEES LIE I RARE A EL E BH o 
Chongdon 3? 尸检 材料 分 析 发 现 , 大 约 2 % 的 标本 在 斜坡 硬 膜 表面 可 见 有 小 的 “ 胶 冻 样 ” 
背 索 残余 组 织 的 小 肿块 ， 直 径 数 毫米 到 1 ~ 2 cm 不 等 ， 这 些小 肿块 存在 终生 并 不 产生 临 
床 症 状 ， 因 而 被 称 之 为 “良性 脊 索 瘤 ”。 

四 、 病 理 

肿 装 大 小 因 生长 的 部 位 和 发 现时 间 早晚 而 相差 悬殊 。 发 生 在 颅 内 斜坡 者 因 不 出 现 症 
状 而 未 被 发 现 ， 尸 检 或 拍 颅骨 X 线 平 片 时 偶然 发 现 ， 经 常 直径 不 超过 1.0cm。 

大 体 所 见 ， 肿 瘤 位 于 硬 膜 外 早期 可 境界 清楚 而 有 包 膜 ， 呈 球形 或 分 叶 状 。 晚 期 者 则 
失去 完整 的 包 膜 或 温润 性 生长 ， 破 坏 周围 组 织 。 肿 瘤 星 灰白 色 半 透明 的 胶 冻 状 ， 可 以 看 
到 小 别 性 结构 ， 此 内 充满 粘液 。 肿 瘤 实质 内 有 时 见 有 纤维 组 织 间隔 。 

镜 下 所 见 ， 肿 疾 细 胞 较 大 ， 胞 浆 较 宽 ， 胞 浆 红 染 略 哮 碱 性 。 胞 浆 内 可 见 数量 不 等 的 
空 泡 结构 ， 有 的 细胞 可 以 是 一 个 空 泡 占据 全 部 胞 浆 ， 将 细胞 核 压 向 细胞 的 一 端 。 这 些 空 
泡 则 为 多 糖 物质 咨 解 后 所 遗留 。 肿 瘤 细胞 常常 由 结缔 组 织 分 隔 成 团 块 状 、 索 条 状 ， 有 时 
细胞 境界 不 请 则 形成 团 块 状 或 索 条 状 的 合体 细胞 团 。 细 胞 核 大 小 不 一 ， 形 态 也 欠 规则 ， 
但 胞 核 分 化 较 好 ， 看 不 见 核 分 裂 2 肿瘤 经 常 可 以 见 到 粘液 样 基质 聚集 呈现 粘液 糊 状 
分 布 (图 23- 8 ， 9 )。 本 瘤 血 管 不 多 ， 可 有 钙化 ， 出 血 灶 和 要 性 变 。 由 于 肿瘤 常常 破坏 
背 组 织 ， 故 切片 中 有 时 见 有 小 此 片 ， 并 不 属于 肿瘤 的 固有 组 织 形 态 。 

电镜 从 查 发 现 猫 组 织 的 超 微 结构 与 脊 索 细胞 十 分 相似 “7 因而 Wyatt'34) 认为 肿瘤 
细胞 来 源 十 处 于 不 同 分 化 阶段 的 同一 种 细胞 类 型 。 

五 、 临 床 表现 

本 病 的 基本 特点 是 缓慢 进行 性 发 展 的 多 发 颅 神经 损害 ， 病 史 可 达 数 年 或 十 数 年 。 罗 
氏 “ 史 根据 肿瘤 的 部 位 及 延伸 方向 将 其 分 成 三 型 ， 即 四 鞍 部 型 ， Ot MM WS RIK Ji 
鼎 册 型 。 三 型 的 临床 表现 特点 不 尽 相同 ( 表 23- 2 )。 
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图 23- 8 — 背 索 瘤 镜 恰 ， 瘤 细胞 旦 团 块 状 分 布 ,细胞 间 为 
粘液 样 基质 CHE x 100) 





图 23- 9 A Mi A LE, 桨 细胞 较 大 ,形态 大 小 不 一 ， 
胞 桨 着 色 淡 ， 蛙 空 泡 状 ， 核 大 小 ， 形 态 不 一 ， 未 见 核 分 
型 (HE x 400) 


绝 大 多 数 病人 早期 症状 为 头痛 ， 较 少 有 颅 内 压 增高 征象 0。 头痛 多 为 济 散 性 ， 少 
数 可 局 限于 后 杭 及 颈 部 ， 常 常 被 描述 成 持续 性 钝 痛 。 这 种 头痛 多 是 肿 痢 缓 慢 持续 侵犯 骨 
膜 或 硬 脑膜 所 致 ， 因 而 一 但 骨 质 破坏 相当 严重 时 疼痛 可 能 有 所 缓解 ， 到 疾病 晚期 有 较 严 
重 的 颅 内 压 增高 时 ， 头 痛 再 次 加 剧 。 本 组 4 例 病人 中 3 例 以 头痛 为 首发 症状 ， 其 中 2 例 
肿瘤 位 于 鞍 部 的 病 儿 表现 游 散 性 全 头痛 而 以 额 矣 部 为 重 ， 另 1 例 杭 大 孔 区 肿瘤 患 儿 以 颈 
枕 部 头痛 为 主 。 

鼎 神 经 麻痹 的 表现 中 ， 以 外 展 神经 麻 疾 最 多 见 ， 表 现 为 单 或 双眼 复 视 。 外 展 神经 麻 
痹 可 为 病情 早期 征象 ， 原 因 可 能 因 双 侧 外 展 神 经 自 桥 脑 中 脑 交 界 的 内 侧 发 生 沿途 较 长 因 
而 容易 受到 肿瘤 直接 压迫 的 缘故 “0 

由 于 肿瘤 的 发 展 方向 不 同 ， 病 情 的 中 、 晚 期 临床 表现 在 三 型 之 间 有 一 定 差异 。 
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表 23- 2 AALER ARES LU CR RASI AA 








Wd 性 别 年龄。 种 篇 部 位 首发 症状 。 临床 表现 anus 手术 方式 近期 疗效 
ir 9 o ES RAM MLR ARXASSAS E BEFA. ME REESE 
退 、 头 痛 BEREEGS BAARN 部 分 切除 SRA TM 
双眼 外 展 差 
2 k u RAKAR 颈 术 部 痛 病史 1 年 入院 ATXAYS.  RIUAMA REMETE 
前 3 个 月 言语 不 M. Ci RAR ”活检 mss 
PW. DEG. RAMEE. C. 
双 咽 反射 消失 ， ”以 上 梗阻 
EME., AR 
MORRER, 
呼吸 困难 
3 9 13 BB 头痛 、 视 病史 2 年 ， 视力 BEXATA. E GEFA. PM REIM. AW 
DRE WB. d WOO BAREN 活检 无 变化 而 出 院 
ROOMBA. R CT. EKA EE 
MERREM gy 
© B 15 BRE GNHIE 病史 4 个 月 G MAXEN M GNOPSEAUL RERNI. 
JB OTR. we 全 切除 部 分 体征 改善 
UEM. ER CT, wg nu 
zR NIU 
混杂 密度 占 位 病变 





(一 ) BREE PEOD 统计 占 全 年 龄 组 颅 内 冰 索 瘤 的 44.7% ,本 组 2/4 例 为 蒂 部 型 。 
肿 痢 位 于 射 坡 上 部 和 蝶 粮 区 ， 由 于 病灶 对 视神经 和 视 交 叉 的 直接 压迫 ， 临 床 以 视力 障碍 
较为 明显 。 表 现 为 进行 性 视力 减退 ， 单 或 双 侧 视神经 原 发 萎缩 及 双 杜 侧 偏 盲 。 肿 狼 对 视 
丘 下 部 的 压迫 可 使 患 儿 出 现 嗜睡 ， 多 饮 多 尿 等 。 这 种 类 型 背 索 瘤 与 鞍 部 其 它 肿瘤 不 易 鉴 
别 。 本 组 2 BAI AS AY IL ie AE AE RL. 首发 症状 均 为 头痛 和 视力 减退 , 均 有 视神经 原 发 萎缩 ， 
其 中 1 例 还 表现 有 双 普 侧 偏 盲 和 嗜睡。 

(CL) PD 约 占 19.1%， 系 肿 疙 向 一 侧 鞍 旁 中 颅 叫 延伸 ， 主 要 表现 为 第 3 ~ 
6 对 颅 神经 麻 兽 征象 ， 其 中 以 外 展 神 经 麻痹 最 多 见 。 中 颇 止 型 消 索 瘤 所 至 颅 神经 麻痹 多 
为 单 侧 性 的 。 罗 氏 Cm 报告 的 9 DEP ARE AY AE Re 2 例 表现 为 海绵 赛 综合 征 。 此 外 
Poppen 9? 曾 报告 颅 内 冰 索 瘤 侵犯 中 颅 电 而 表现 为 酉 叶 辣 病 的 症状 。 

(三 ) 斜坡 -后 颅 目 型 ”较为 多 见 ， 罗 氏 OD 统计 约 36.2%。 主 要 表现 为 第 6 ~ 12 对 
颅 神经 麻痹 ， 病 人 可 表现 为 周围 性 面 阅 ， 听 力 减退 ， 耳 鸣 ， 吞 咽 困 难 ， 构 音 障 碍 及 舌 肌 
次 缩 等 。 部 分 病人 临床 表现 为 桥 脑 小 脑 角 占 位 征象 。 病 变 晚 期 还 可 出 现 锥 体 束 征 ， 这 时 
常常 提示 肿瘤 已 压迫 脑 干 使 脑 干 及 上 颈 段 脊 艇 发 生 扭 曲 移 位 。 罗 氏 9 AY 型 
TURCA HC VR. 四 肿瘤 相对 局 限于 斜坡 ， 临 床 主要 表现 为 后 组 颅 神经 损害 和 脑 干 受 压 
征 。 回 肿瘤 主要 位 于 颈 静 脉 孔 区， 表现 为 患 侧 颈 静脉 也 周围 颅 神经 麻 闻 。 回 杭 大 孔 区 肿 
冀 ， 肿 瘤 可 下 延至 上 颈 段 ， 主 要 表现 为 第 9 ~ 12 对 颅 神经 损害 及 颈 杭 部 发 硬 ， 疼 痛 等 。 
名 肿瘤 主要 位 于 桥 脑 小 脑 角 区 ， 病 儿 以 听力 及 前 庭 功 能 紊乱 为 主要 表现 。 本 组 2 BY BY 
UG PRIV Ba. Hop ! 例 肿瘤 位 于 枕 大 孔 区 ， 以 后 组 颅 神经 损害 征 突出 。 另 1 例 斜 坡 
MR. ARARIRE. H RERAMA TEKILE LIAERE. A 1 例 位 于 斜坡 
者 以 单 侧 肢体 力 弱 起 病 。 

应 该 指出 的 是 ， 上 述 分 型 是 根据 神经 系统 体征 及 颅骨 X 线 平 片 及 造影 所 见 而 作 的 粗 
略 划分 ， 实 际 肿瘤 在 斜坡 部 位 广泛 温润， 各 型 之 间 并 无 明显 界限 。 
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六 、 辅 助 检 查 

《一 ) BURXHDEY — ”多 位 相 颅 骨 X 线 平 片 检查 对 颅 内 脊 索 痛 的 诊断 至 关 重要 ， 主 要 
表现 为 鞍 部 及 斜坡 的 骨 质 破坏 而 
且 无 新 生 骨 形成 。 骨 质 破坏 尚 可 
AFEK, GRR, VR, 
岩 肯 尖 。 较 部 型 肿瘤 有 时 可 见 前 
床 突 ， 视 神经 孔 及 眶 后 壁 骨 质 破 
坏 。 斜 坡 、 后 颅 凹 型 还 可 见 到 环 
HE AR HERY HE S SA 
塞 及 鼻腔 内 软组织 阴影 亦 可 见 
到 os% 24, 25) 

大 约 50% 病 人 颅骨 X 线 平 片 
可 见 到 肿瘤 斑点 或 团 块 状 钙化 斑 。 
因此 斜坡 处 骨 质 破坏 加 病理 钙化 
BEAL Wir Pa HK i AY BE He HE 

本 组 4 例 均 进 行 颅骨 义 线 平 
片 检查 , BE eB IS) a — 
位 的 骨 质 破坏 。 枕 大 孔 区 肿瘤 1 
例 骨 破坏 延至 颈 , ~ 颈 水 平 。 

(二 ) 动脉 造影 ”在 临床 上 有 
一 定 的 诊断 价值 。 侧 位 像 可 见 椎 
基底 动脉 后 移 ， 小 脑 上 动脉 和 大 
脑 后 动脉 上 抬 。 肿 瘤 向 中 颅 凹 延 
伸 时 可 见 大 脑 中 动脉 向 上 方 移 位 
〈 侧 位 相 )。 肿 瘤 病 理 血管 出 现 率 
不 高 。 

(三 ) 脑室 、 脑 池 造 影 ” 主 要 
表现 为 视 交叉 地 、 桥 池 和 脚 间 池 
上 抬 , 第 三 、 第 四 脑室 移 位 。 导 
水 管 梗阻 时 可 见 有 侧 脑室 和 第 三 
脑室 扩张 等 。 

(四 ) CT 主要 表现 为 鼎 底 、 
Vic ORE GU Pe CIS ARE EA, 
平 扫 呈 高 、 等 或 混杂 密度 ， 边 界 
清楚 ,病灶 内 可 有 多 发 散在 钙化 ， 
颅 底 池 狭 窄 或 封闭 ， 导 水 管 和 第 图 23-10 3133, EUER MCT 
四 脑室 后 移 ， 病灶 区 域 的 肯 质 破 (A) 办 位 平 扫 ， 鞍 区 高 密度 肿瘤 ， 

坏 。 注 药 后 不 强化 。 极 少数 病灶 可 OO EUER. Babar 
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星 均匀 一 致 强化 2.4.5.6.20，28) (图 23-10)。 

本 组 有 2 例 进行 CT 检查 ， 1 例 表 现 为 鞍 区 圆 形 高 密度 病灶 , 另 1 例 表现 为 鞍 后 及 桥 
脑 腹 侧 及 右 桥 脑 小 脑 角 区 混杂 密度 病灶 ， 均 无 增强 。 

CH) MRI 其 特点 为 长 T CRF MAE MAMAN ID RHET ，， 但 信号 强度 不 
均匀 ， 可 能 与 残存 骨 质 或 钙化 有 关 。 MRI 在 显示 骨 破 坏 方面 不 如 CT， 但 有 利于 鼻 咽 腔 
软组织 改变 的 显示 。 

七 、 诊 断 与 鉴别 诊断 

CMLL, SRS, TIEN, A XRFH ERREK 
斜坡 广泛 骨 破 坏 ， 局 部 不 规则 病理 钙化 及 CT 鞍 后 、 斜 坡 高 、 等 或 混杂 密度 非 强化 性 病灶 
等 特点 ， 儿 童 颅 内 冰 案 瘤 的 诊断 多 无 困难 。 但 由 于 肿瘤 向 周围 结构 的 侵犯 而 需 与 一 些 颅 
内 其 它 肿瘤 相 鉴 别 ， 如 垂体 腺 瘤 、 听 神经 瘤 、 颅 咽 管 瘤 及 脑 干 肿瘤 等 。 

八 、 治 疗 及 预后 

不 论 儿童 或 成 人 , 颅 内 冰 索 净 的 治疗 均 十 分 困难 , 主要 因为 肿瘤 位 于 颅 底 近 中 线 处 ， 
位 置 深 在 ， 周 围 结构 重要 ， 手 术 不 易 作 到 彻底 切除 肿瘤 。 

对 于 颅 内 背 索 瘤 多 数 人 主张 以 手术 治疗 为 主 C4920 2, 视 肿瘤 延伸 方向 而 采用 
不 同 手术 入 路 “2 24 ak， 82, 我 们 对 鞍 部 型 肿瘤 多 选用 右 额 开 需 ， 但 肿瘤 仅 能 切除 一 小 
部 分 ， 视 神经 及 视 交叉 减 压 多 不 充分 ， 对 此 型 向 鞍 底 及 蝶 罕 侵犯 较 多 者 采用 经 鼻 - ME 
入 路 可 多 切除 肿瘤 ， 中 颅 岂 型 肿 交 我 们 多 采用 矣 部 开 颅 ， 肿 瘤 位 于 中 颅 凹 硬 膜 外 ， 一 般 
可 较 多 地 切除 肿瘤 ， 但 近 中 线 处 注意 防止 损伤 颈 内 动脉 及 海 编 赛 ， 斜 坡 后 颅 凹 型 肿瘤 手 
术 较 复杂 。 对 肿瘤 位 于 斜坡 或 杭 大 孔 区 者 可 采用 后 正中 开 颅 ， 肿 瘤 偏向 一 侧 时 可 在 切口 
上 端 向 病 侧 拐 成 为 < 反 扣 杖 型 切口 ”。 主要 位 于 斜坡 的 肿瘤 只 能 暴露 某 一 小 部 分 ， 手 术 效 
果 不 好 05, Stevenson (32) 曾 报告 经 颈 -斜坡 入 路 成 功 切除 1 IECIT AO, FRATA 
好 的 近期 疗效 。 本 组 4 例 中 仅 1 例 位 于 鞍 后 并 向 右 桥 脑 小 脑 角 伸 延 肿瘤 作 到 近 全 切除 ， 
另 1 例 鞍 部 者 行 部 分 切除 ， 其 余 2 例 均 仅 行 肿瘤 活检 。 

放疗 对 交 索 瘤 的 治疗 效果 不 肯定 07-21 30 。 ERA AB HE RRR EROTIEK 
患 儿 的 生存 期 有 一 定 帮助 。 放 疗 剂量 5000 一 7000rad («2e 20, Handa (4) 曾 报告 最 高 
放疗 量 达 7500rad。Zolta (35) 报告 ! 例 用 放射 性 ” 包 植 入 瘤 内 使 患者 症状 消失 9 个 月 之 久 。 

化 疗 目前 认为 对 颅 内 背 索 瘤 的 治疗 无 肯定 的 疗效 。 

儿童 颅 内 普 索 瘤 如 成 人 一 样 ,尽管 组 织 学 呈 良 性 特点 , 但 临床 上 却 表现 为 恶性 经 过 。 
Sassin 20 认为 5 年 生存 率 小 于 10%。 预 后 不 十 分 理想 。 Handa CO 综合 文献 报告 12 例 儿 
童 颅 内 冰 索 瘤 ， 均 行 手术 治疗 ,其 中 3 例 术 后 放疗 达 7500rad， 患 儿 均 存活 4 年 以 上 ， 最 
长 者 达 10 年 。Bell CO 5 例 病 人 中 仅 1 例 存活 S 年 以 上 ， 而 Rich (3， 报 告 结果 却 较 好 ， 手 
术 加 放疗 后 5 年 生存 率 达 50%。 

颅 内 背 索 瘤 病 人 术 后 多 数 复发 “zi 。 Sassin Co 统计 约 有 10% 的 颅 内 背 索 瘤 发 生 转 
移 ， 主 要 是 肺 和 骨 。 可 能 与 肿瘤 侵犯 硬 膜 郁 脉 突 有 关 。 少 数 病例 尚 可见 有 蛛网 膜 下 腔 的 
种 植 GS 1D, 

GER dox 
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第 四 节 颅 内 原 发 性 黑色 素 瘤 


儿童 颅 内 原 发 性 黑色 素 净 (melanoma) 是 一 种 罕见 的 恶性 肿瘤 ， 发 展 迅速 ,恶性 程 
度 高 ， 诊 断 及 治疗 十 分 困难 。 

一 、 患 病 素 

颅 内 原 发 性 黑色 素 瘤 极为 罕见 。 据 Pappenheim 等 2) 收集 美国 及 欧洲 将 近 百 年 文献 
《1859~~1956) 只 有 45 例 原 发 性 中 枢 神 经 系统 黑色 素 瘤 ， 其 中 侵犯 脑 组 织 者 仅 34 例 。 松 本 
正 久 等 “3) 收 集 日 本 文献 中 属于 原 发 性 黑色 素 净 共 11 例 。 国 内 王 锐 '4) 报告 25 例 颅 内 黑 
色素 瘤 ( 占 同期 颅 内 肿瘤 的 0.4%) 其 中 仅 有 3 WARRE RER, Humphrey O 统 
计 795 例 儿童 颅 内 肿瘤 中 原 发 性 颅 内 黑色 素 交 1 例 , 仅 占 0. 13 % 。 我 院 1955 ~ 1989 年 共 收 治 
儿童 颅 内 原 发 性 黑色 素 瘤 6 例 ， 占 同期 颅 内 肿瘤 2000 例 的 0.3%。 

二 、 年 龄 及 性 别 

性 别 发 生 率 统计 尚 不 一 致 ， 多 数 文献 报告 男性 多 于 女性 。Beresford (5) 报告 37 例 
中 男性 26 例 ， 女 性 11 例 。 国 内 李 荣 基 “s，、 徐 涛 等 “7 报告 全 部 为 男性 病例 ， 王 锐 (4, 报 
告 的 25 例 中 男性 占 19 例 。 我 们 收治 的 6 例 儿 童 均 为 男性 ,看 来 男性 明显 多 于 女性 。 

年 龄 发 生 率 Beresford OR PMH 2 岁 ， 李 荣 基 CO. ARES ORES 
于 青 壮年 以 下 的 病人 ， 我 们 的 6 例 年 龄 最 小 者 1 AY, 年 龄 最 大 15 岁 ， 平 均 年 
擒 8.8 岁 。 


MUNIR 发 性 黑色 素 瘤 病 程 常 较 短 ， 本 组 病程 在 3 个 月 以 内 的 3 例 ，! 年 以 上 的 3 例 ， 
有 ! 例 病 程 达 7 年 。 

三 、 肿 瘤 来 源 、 部 位 

正常 人 脑膜 含有 黑色 素 细胞 者 约 占 85%， 此 种 细胞 多 存在 于 脑 底 部 及 各 脑 沟 裂 处 ， 
原 发 性 黑色 素 瘤 来 源 于 软 脑膜 内 的 黑色 素 细胞 ， 此 类 肿瘤 恶性 程度 很 高 ， 其 生长 特点 是 
以 原 发 灶 为 中 心 沿 软 脑膜 向 周围 脑 组 织 蔓延 浸润 生长 ， 在 生长 发 展 过 程 中 肿瘤 细胞 常 脱 
落 进入 蛛网 膜 下 腔 ， 随 脑 脊 液 循环 ， 种 植 于 邻近 或 远 隔 部 位 ， 在 软 脑 膜 上 形成 数目 大 小 
不 等 的 瘤 结 节 ， 继 续 发 展 最 终 可 融合 成 片 ， 严重 者 可 波及 全 部 中 枢 神 经 系统 ORE 
"b. 肿瘤 组 织 也 可 浸润 和 侵蚀 脑 表面 血管 导致 蛛网 膜 下 腔 出 血 , 少 数 病例 室 管 膜 也 可 受 
侵犯 ， 高 度 恶性 者 甚至 可 侵犯 颇 骨 或 冰 住 等 结构 .从 病理 形态 上 表现 为 , DHW. f 
个 或 多 发 性 )。@@ 脑 膜 浸 润 型 .文献 上 一 般 均 认为 本 型 发 生 在 幕 上 者 多 于 幕 下 ， 肿瘤 型 多 
于 脑膜 浸润 型 。 我 们 6 例 均 发 生 在 幕 上 ， 肿 瘤 型 p, 脑膜 浸润 型 2 例 ， 二 者 混合 2 例 
(其 中 1 例 为 尸检 )。 
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四 、 病 理 

诊断 原 发 性 黑色 素 瘤 时 必 
须 除 外 其 他 部 位 的 黑色 素 瘤 的 
颅 内 转移 ， 单 纯 病理 组 织 学 检 
查 ， 有 时 不 能 确定 是 否 为 原 发 
性 肿瘤 。 因 为 二 者 组 织 形 态 学 
基本 一 致 。 

KERA: MRK 黑色 
或 弥漫 于 脑 表 ， 或 形成 肿瘤 结 
节 ， 若 形成 结 节 则 境界 清楚 ， 
直径 变异 较 大 ， 中 等 硬度 ， 供 
血 不 丰富 者 质地 稍 拨 ( 图 23- 
11)。 若 弥 济 性 侵 及 脑 表 面 者 则 
包 绕 脑 底 面 的 颅 神经 ， 其 至 可 
以 侵 及 冰 髓 表面 和 霄 神经 根 ， 
引起 多 组 神经 损伤 症状 。 

镜 下 所 见 ， 肿 瘤 细胞 大 小 
一 致 ， 呈 梭 形 或 多 角形 ， 胞 桨 
内 含有 大 量 的 黑色 素 颗粒 ， 将 
细胞 核 挤 向 细胞 的 一端 ， 甚 至 
掩盖 细胞 核 ， 使 细胞 星 一 黑色 
素 团 。 细 胞 核 圆 形 或 卵 圆 形 ， 





图 23-11 忱 时 黑色 未 痪 尸检 标本 ， 肿 交 外 现 不 规则 
状 ， Uli em, 可 见 上 其 间 有 结缔 组 织 间 隔 


可 见 有 单 核 和 多 核 瘤 巨细 胞 。 肿 瘤 细胞 可 以 沿 蛛网 膜 下 腔 播 散 ， 但 很 少 向 颅 外 转移 。 有 


时 可 以 见 到 非 色素 性 黑色 素 瘤 ， 


23-12，13)。 


必须 进行 免疫 组 织 化 学 和 电子 显微镜 检查 才能 诊断 (图 





图 23-12 脑膜 黑色 来 鲁 镜 恰 : 净 细 胞 呈 团 块 状 分 布 . 间 
EBORE KS (HE x 400) 
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1823-13. 脑膜 黑色 素 瘤 高 倍 镇 下 , 胞 浆 内 散 TERI AR 
及 粗大 团 块 状 黑色 素 CHE x 1000) 


五 、 临 床 表现 

症状 根据 肿瘤 部 位 、 形 态 、 大 小 及 数目 不 同 而 异 。 

(一 ) 肿瘤 型 ”肿瘤 原 发 部 位 多 位 于 脑 底面 ,少数 可 位 于 脑 叶 凸 面 或 侵入 脑 实质 和 了 脑 
室内 ， 可 以 单 发 ， 也 可 以 多 发 肿 痢 结 节 ， 因 而 可 出 现 颅 神经 损害 ， 偏 疤 、 失 语 、 精 神 障 
碍 、 癫 痫 及 偏 盲 、 头 痛 、 呕 吐 、 视 乳头 水 肿 等 颅 内 压 增高 症状 。 

(二 ) 脑膜 浸润 型 肿瘤 组 织 的 代谢 产物 对 软 脑 膜 和 蛛网 膜 的 刺激 可 引起 脑 水 肿 及 蛛 
网 膜 炎 性 反应 ， 由 于 蛛网 膜 炎 性 反应 和 肿瘤 细胞 在 蛛网 膜 下 腔 扩 散 、 聚 集 可 引起 交通 性 
脑 积 水 或 梗阻 性 脑 积 水 ， 而 出 现 鼎 内 压 增高 。 当 肿瘤 组 织 侵犯 血管 时 易 发 生 肿 瘤 卒中 ， 
表现 为 肿瘤 内 、 脑 实质 内 或 蛛网 膜 下 腔 之 出 血 。 

三 ) 混合 型 兼 有 (一 ) 及 (二 ) 型 者 。 

本 组 6 例 全 部 存在 颅 内 压 增高 ， 其 中 3 例 以 颅 内 压 增高 为 首发 症状 。 4 BHL TOR 
痛 大 改作， 其 中 脑膜 型 2 例 ， 混 合 型 2 例 。 4 例 存在 有 不 同 程度 锥 体 束 征 。 病 史 较 长 ， 
症状 反复 发 作 ， 分 别 在 首发 症状 出 现 后 4 、5 和 7 年 。 值 得 注意 的 是 本 组 6 例 中 有 2 例 
有 头 部 外 伤 史 。 

六 、 辅 助 检查 

(O 腰椎 穿刺 多 数 病例 存在 颅 内 压 增高 , 脑 峭 液 中 蛋白 定量 和 白细胞 计数 均 有 不 
同 程度 的 增高 ， 以 单 核 细胞 为 主 ， 当 肿瘤 侵犯 血管 引起 出 血 时 脑 峭 液 可 旦 血性 。 脑 着 液 
细胞 学 检查 很 有 诊断 价值 。 王 锐 O 报告 其 阳性 率 占 70%。 本 组 1 UN AR ET BE 
细胞 。 

(二 ) 脑 电 图 文献 报告 EEG 是 一 项 敏感 的 指标 ， 肿 瘤 位 于 幕 上 者 阳性 率 极 高 O. 
脑 电 图 异常 可 先 于 临床 症状 出 现 ， 因 此 当 除 外 其 它 原因 ， 对 于 临床 上 无 神经 系统 症状 的 
脑 电 图 持续 异常 者 要 高 度 管 声 本 病 存 在 的 可 能 ， 本 组 5 例 均 有 异常 改变 ， 2 例 有 限 局 性 
5 波 病灶 ， 3 例 表现 为 广泛 中 或 重度 异常 。 

(三 ) 脑 血管 造影 4 例 肿瘤 位 于 大 脑 半球 者 血管 造影 见 有 占 位 病变 , 2 例 有 梗阻 性 
脑 积 水 者 血管 造影 显示 有 脑 积 水 征 。 
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(四 ) 脑室 造影 4 例 作 此 项 检查 ,其 中 2 例 脑膜 浸润 型 的 表现 为 交通 性 或 梗阻 性 脑 
积 水 的 表现 ， 2 例 肿瘤 型 表现 为 脑室 系统 变形 及 移 位 。 

CH) CT 颅 内 黑色 素 瘤 CT 扫 描 无 特异 性 ， 但 因 有 种 瘤 血 运 十 分 丰富， 因此 肿瘤 型 阳 
性 率 高 “9，， 平 扫 显示 高 密度 影像 ， 增 强 扫 描 后 病灶 明显 增强 ， 增 强 扫 描 可 见 有 脑膜 的 
增强 反应 ， 但 往往 容易 被 忽略 。 

(A) MRI 由 于 黑色 素 瘤 中 顺 磁 性 物质 的 成 分 ， 肿 瘤 表现 为 短 T 和 长 Tz 。 

七 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

颅 内 黑色 素 瘤 由 于 其 生长 特点 ， 临 床 症状 和 体征 较 弥 散 ， 又 常 伴 有 蛛网 膜 反 应 或 自 
发 性 出 血 的 倾向 ， 易 误诊 为 蛛网 膜 炎 、 脑 血管 病 等 “s， 。Pappenheim '2?， 报 告 的 45 例 原 
发 性 中 枢 神经 系统 黑色 素 瘤 无 1 例 术 前 做 出 正确 诊断 。 我 们 的 6 例 中 3 例 曾 诊断 为 着 痛 ， 
1 例 诊断 为 胶 质 瘤 ，! 例 诊断 为 蛛网 膜 炎 ， 1 例 诊 断 为 自发 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 ， 因 此 对 
儿童 自发 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 的 病例 除了 考虑 脑 血管 病 以 外 ， 应 想到 颅 内 黑色 素 瘤 引 起 出 
血 的 可 能 性 。 我 们 认为 诊断 原 发 性 黑色 素 瘤 的 三 个 基本 条 件 是 : 皮肤 及 眼球 未 发 现 有 
RE KM: @ 上 述 部 位 没有 做 过 黑色 素 瘤 切除 手术 ， 轿 内 脏 无 黑色 素 瘤 转 移 。 本 组 6 例 
均 符 合 这 些 条 件 。 

八 、 治 疗 及 预后 

颅 内 黑色 素 瘤 的 治疗 是 十 分 困难 的 ， 当 有 明显 的 颅 内 压 增高 或 有 肯定 的 占 位 性 病变 
者 需 手 术 治疗 。 对 于 肿瘤 型 者 要 力争 肿瘤 全 切除 。 必 要 时 连同 脑 叶 一 并 切除 ， 术 中 需 注 
意 防止 瘤 细 胞 的 种 植 播 散 。 多 发 者 在 哑 区 可 行内 减 压 术 。 对 于 有 了 脑 积 水 的 需 行 V -P 分 流 
手术 ， 缓 解 颅 内 压 增 高 ,但 有 可 能 导致 肿瘤 随 脑 脊 液 播 散 种 植 到 腹腔 的 可 能 。Paillas ^ 
指出 颅 内 原 发 性 黑色 素 瘤 大 多 数 患 者 手术 后 存活 期 可 超过 1 年 ， 而 采取 保守 治疗 者 存活 
期 仅 2 月 。Vieth OD 也 做 了 手术 与 非 手术 两 组 治疗 比较 ， 结 果 手 术 组 生存 超过 ! 年 者 占 
13.3%， 而 非 手术 组 无 1 例 生存 超过 ! 年 的 。David 0D 对 80 例 病人 统计 分 析 发 现 手术 病 
人 平均 存活 5 个 月 ， 未 手术 平均 存活 仅 6 周 。 因 此 手术 治疗 仍 是 颅 内 黑色 素 瘤 的 主要 治 
疗 手段 。 近 年 来 采用 综合 疗法 治疗 ， 手 术 、 放 疗 及 化 疗 联合 应 用 可 延长 病人 的 存活 期 。 
Gottlieb O 等 报告 41 例 采用 '"Co 照 射 同时 配合 使 用 肾上腺 皮质 激素 及 化 学 治疗 , 平均 生存 
时 间 大 于 103 天 。 我 们 6 例 均 进行 了 手术 治疗 。 其 中 4 例 分 别 进 行 了 肿瘤 全 切 和 部 分 切 
Wk. 2 例 行 活检 及 减 压 术 。 

颅 内 黑色 素 痢 恶 性 程度 极 高 ， 预 后 不 良 。 王 锐 co 报告 的 18 例 随访 中 16 例 死亡 ， 其 
中 14 例 在 术 后 1 年 内 死亡 ， 2 例 分 别 存活 6 年 和 10 年 。 徐 涛 “7， 等 报告 5 例 均 在 术 后 1 
年 内 死亡 ， 其 中 4 例 在 术 后 ! 月 内 死亡 ， 我 们 6 例 生存 无 1 例 超过 1 年 ， 平 均 术 后 存活 
时 间 3 个 月 ， 最 短 术 后 仅 10 天 即 死亡 、 术 后 存活 最 长 1 例 为 8 个 月 。 但 朱 建 第 '*) 报告 
1 例 颅 内 原 发 性 黑色 素 瘤 脑膜 型 者 生存 期 已 达 18 年 。 
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第 五 节 ” 颅 内 原 发 性 恶性 淋巴 瘤 


中 枢 神经 系统 原 发 性 恶性 淋巴 瘤 〈malignant lymphoma) 名 称 比较 混乱 ， 曾 有 的 称 
其 为 外 胚 细 胞 肉瘤 、 网 状 细胞 肉瘤 或 小 神经 胶 质 细胞 净 ， 它 是 一 种 罕见 的 疾病 ， 其 病变 
特点 为 病情 进展 迅速 、 恶 性 程度 高 及 治疗 效果 差 。 

一 、 患 病 率 

原 发 性 中 枢 神经 系统 恶性 淋巴 瘤 ， 较 其 它 部 位 的 淋巴 瘤 及 继 发 性 中 枢 神经 系统 淋巴 
瘤 少见 “! 。 发 生 在 颅 内 的 原 发 性 恶性 淋巴 瘤 更 为 罕见 。1947 年 Sparling 2 等 报告 118 
例 淋巴 净 中 有 19 例 为 中 枢 神 经 系统 淋巴 瘤 ,其它 主要 发 生 在 脑膜、 血管 周围 ， 以 及 冰 册 硬 
膜 外 等 部 位 Jellinger 等 “3 报告 145 例 淋巴 净 ， 其 中 7 % 为 中 枢 神经 系统 淋巴 瘤 。 国 外 资 
料 报告 中 枢 神经 系统 原 发 恶性 淋巴 瘤 占 颅 内 肿瘤 的 0.85~1.5% C 5) BRL Po SK MR EEC O 
报告 占 同期 颅 内 肿瘤 总 数 的 0.74%: Kawakami ‘6> 4E1971 ~ 1983 年 收治 了 2 例 中 枢 神 
经 系统 恶性 淋巴 瘤 ， Helle 等 “7 1964— 1980 年 也 治疗 了 22 例 这 种 病人 。 Raimondi 25) 报 
告 332 例 儿童 颅 内 肿瘤 中 仅 1 例 鞍 上 淋巴 瘤 (0.3% )。 本 组 收治 9 例 , 占 同期 儿童 颅 内 肿 
瘤 2000 例 的 0.45% 。 

二 、 性 别 与 年 龄 

本 病 男女 均 可 发 生 ， 但 多 数 文献 中 报告 中 枢 神经 系统 恶性 淋巴 瘤 好 发 于 男性 。 
Helle “7 等 人 复习 了 400 例 恶性 淋巴 瘤 病 例 中 发 现 15 例 原 发 性 中 枢 神经 系统 恶性 淋巴 瘤 ， 
男性 居多 ， 男 与 女 比例 为 1.5:1 ， 年 龄 从 出 生 16 天 一 90 岁 。 Kawakami's) 的 报告 也 指出 
多 发 生 在 男性 ， 全 年 龄 组 中 男 与 女 之 比例 为 1.1: 1 。 但 国内 张 构 植 (a， 等 报告 全 年 龄 组 
中 女性 发 病 多 于 男性 ， 平 均 发 病 年 龄 也 较 低 。 本 组 9 例 男性 5 例 ， 女 性 4 例 ， 年 龄 1 ~ 
15 岁 ， 平 均 年 龄 6.7 岁 。 

三 、 部 位 
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本 病 多 发 生 在 幕 上。 文献 记载 幕 上 与 攻 下 比 为 1.1 一 9.5:1(9-i9 。 和 幕 上 以 大 脑 半 球 
以 额 叶 发 病 最 多 。 而 杭 叶 发 生 的 较 少 。 幕 下 最 多 见 的 部 位 是 小 脑 半 球 。 肿瘤 发 生 在 大 脑 、 
小 脑 与 脑 干 间 的 比例 为 45: 5 : 1.19, Helle 7) 报 告 三 者 间 比 例 为 10: 2 : 1 。 文献 报 
告 约 26% 肿瘤 为 多 发 性 的 ‘+. !7~19) L Helle 7) 报告 为 45%, Kawakamite) 报 告 21 例 多 发 
病灶 者 均 发 生 在 幕 上 。 也 有 的 文献 报告 本 病 伴 有 颅 外 恶性 淋巴 瘤 者 占 11% kh 
本 组 发 生 在 幕 上 者 7 例 。 其 中 额 叶 2 Ol, SURE 1 例 ， BBG, MPM 2 例 ， 发 生 在 
WES, 第 四 脑室 1 例 ， 小 脑 是 部 1 例 。 本 组 颅 内 无 1 例 多 发 。 1 例 有 颈 部 淋巴 结 肿 大 ， 
活检 证 实 也 是 恶性 淋巴 瘤 。 

四 、 病 理 

多 年 来 对 该 肿瘤 的 命名 比较 多 ， 主要 对 其 发 生来 源 至 今 缺 少 圆满 的 解释 ， 随 着 近年 
来 免疫 组 织 化 学 技术 的 应 用 ,对 于 中 枢 神经 系统 时 性 淋巴 瘤 的 病理 诊断 起 到 了 重要 作用 。 
由 于 中 枢 神经 系统 恶性 淋巴 瘤 同 身体 其 它 部 位 的 淋巴 瘤 形态 上 相同 ， 所 以 诊断 中 枢 神 经 
系统 原 发 恶性 淋巴 瘤 必须 除外 全 身 性 病变 的 局 部 表现 。 

大 体 所 见 ， 大 部 分 病例 肿瘤 境界 不 清楚 ， 酷似 胶 质 净 形 态 ， 个 别 病例 境界 清楚 但 绝 
无 包 膜 。 不 少 的 病例 为 相互 延续 或 不 延续 的 两 个 以 上 的 肿瘤 病灶 。 病灶 大 小 不 一 ， 极 少 
有 襄 性 变 、 钙 化 和 出 血 。 很 少 出 现 大 片 坏 死 。 可 以 有 蛛网 膜 下 腔 扩 散 ， 致 使 蛛网 膜 增 厚 
BRAK. 

镜 下 所 见 ; 中 枢 神经 系统 原 发 性 恶性 淋巴 瘤 大 多 数 属于 B 细胞 性 恶性 淋巴 瘤 ， 其 中 
以 小 细胞 型 和 大 细胞 型 者 较 多 见 。 肿 瘤 细 胞 密集 , 细胞 浆 少 ， 细胞 核 回 形 或 略 呈 椭圆 形 ， 
核 内 巢 色 质 丰富 ， 可 见 有 核 小 体 ， 有 或 无 核 的 裂 沟 ， 核 分 裂 多 见 。 肿瘤 除 可 见 到 血管 周 
围 套 状 结构 外 ， 无 特殊 组 织 学 结构 。 有 时 可 见 肿瘤 周围 脑 组 织 内 散在 巢 灶 状 肿瘤 分 布 ， 
甚至 远离 肿瘤 脑 组 织 内 也 可 见 到 散在 或 能 状 存在 的 肿瘤 细胞 ， 这 可 能 构成 肿瘤 多 中 心 发 
生 和 复发 的 基础 。 肿瘤 血 管 丰富 ， 但 大 部 分 属 中 等 以 下 之 小 血管 ， 血管 内 外 膜 反 应 性 增 
生 不 十 分 明显 (图 23- 14，15)。 





图 23- 14 恶性 淋巴 瘤 镜 检 ， 瘤 细胞 密集 无 特殊 排列 , 间 
质 散在 其 间 CHE x 100) 
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图 23-15 恶性 淋巴 瘤 高 倍 镜 下 ， 细 胞 大 小 一 致 胞 浆 极 少 ， 
胞 核 加 形 ， 浓 集 ， 可 见 核 分 型 (HE x 400) 


肿瘤 周围 脑 组 织 内 小 胶 质 细胞 增生 ， 血 管 周围 淋巴 细胞 增多 比较 常见 ， 往往 误诊 成 
非特 异性 炎 性 反应 ， 在 标本 比较 少 的 情况 下 应 予以 注意 。 此 外 病理 及 临床 医师 在 没有 确 
定 身体 其 它 部 位 是 否 有 淋巴 瘤 病灶 之 前 ， 最 好 不 急于 确诊 为 “ 原 发 ” 性 中 枢 神 经 系统 恶 
EME Mi. 

五 、 临 床 表现 

多 数 病程 较 短 。 本 组 病史 1 月 内 5 例 ， 最 短 13 天 ， 最 长 者 12 月 ， 平均 4, 1 个 月 。 其 临 
床 表现 有 颅 内 压 增高 症状 , 以 及 肿瘤 所 在 部 位 所 引起 的 相应 部 位 的 限 局 性 体征 ,Helle ‘7) 
综合 文献 指出 ， 颅 内 原 发 性 恶性 淋巴 冯 最 为 常见 的 临床 症状 是 头痛 、 恶 心 、 呕 吐 及 精神 
症状 ， 而 最 常见 的 体征 是 轻 偏 次 和 视 乳 头 水 肿 。 本 组 有 头痛 呕吐 及 视 乳 头 水肿 6 例 ， 意 
识 障碍 或 嗜睡 2 例 。 轻 偏瘫 2 例 ， 与 文献 中 报告 的 相似 。 此 外 ， 2 BIBLE PRG IS CURT 
大 发 作 、2 BIBLIA E ULM EUR HE SY GB CK. JO 1 例 有 多 饮 多 尿 ， 
为 视 丘 下 部 损害 症状 ， 2 例 位 于 后 颅 凹 者 有 走路 不 稳 及 共 济 失 调 等 症状 。 

六 、 辅 助 检查 

(一 ) 周围 血 象 本 病 大 部 分 病人 未 梢 血 白细胞 分 类 中 淋巴 细胞 有 不 同 程度 的 增 兰 
本 组 血 象 中 1 例 淋巴 细胞 最 高 达 50%， 其 余 7 例 淋巴 细胞 均 在 35% 以 上 ， 仅 1 例 淋巴 
胞 的 比例 在 正常 范围 。 淋 巴 细胞 增高 的 原因 目前 尚 不 十 分 清楚 ， 此 项 检查 对 本 病 的 诊 
虽 无 特异 性 ， 但 这 一 特征 可 以 做 为 诊断 本 病 的 重要 参考 。 

(Z) Bue de 中 枢 神 经 系统 原 发 性 恶性 淋巴 瘤 患者 的 脑 脊 液 成 份 可 以 发 生变 
化 于 下 12 16), Jellinger 9 统计 脑 脊 液 中 淋巴 细胞 增高 者 占 46%， 蛋白 含量 增高 者 占 
81%， 术 含量 减低 者 占 21%， 脑 峭 液 中 检查 有 瘤 细胞 者 占 29%。Helle'7， 所 报告 的 22 例 
中 ， 脑 消 液 中 淋巴 细胞 增高 占 40%， 引 白 含量 增高 者 78%， 而 糖 定量 无 变化 。 虽 然 少 数 
病人 脑 绷 液 中 查 到 瘤 细胞 ， 但 一 般 并 不 能 定性 。 但 亦 有 统计 其 敏感 性 可 达 50 一 70% 。 此 
外 脑 背 液 B-2- 微 球 蛋 白 测定 也 有 诊断 意义 “27) 。 由 于 本 病 大 部 分 病人 有 颅 内 压 增高 ， 
因此 腰椎 穿刺 一 定 要 慎重 。 本 组 只 有 1 例 做 了 腰椎 穿刺 检查 。 除 压力 增高 外 ， 脑 峭 液 细 


—333- 


胞 及 生化 检查 均 正常 。 

(三 ) 脑 血管 造影 及 脑室 造影 脑 血管 造影 及 脑室 造影 仅 表现 为 颅 内 占 位 性 病变 征 
象 ， 血 管 造影 显示 肿瘤 附近 血管 拉 直 、 抬 高 或 扭曲 ， 偶 见 病 理性 肿瘤 血管 。 脑 室 造影 显 
示 有 脑室 受 压 或 移 位 。 本 组 2 例 脑 血管 造影 ， 均 显示 额 叶 占 位 病变 ， 1 例 脑室 Conray 造 
影 显示 为 中 颅 凹 占 位 性 病变 ， 对 肿瘤 的 定性 无 帮助 。 

(四 ) CT 病灶 边缘 可 光滑 或 模糊 ， 平 扫 呈 稍 高 或 等 密度 ， 打 药 后 均匀 一 致 增强 是 
本 肿瘤 之 特点 ， 未 见 有 肿瘤 钙化 之 报告 。 如 性 病灶 或 低 密度 病灶 也 不 常见 ， 必 须 强 调 的 
是 ， 肿 瘤 的 大 小 与 肿瘤 周围 水肿 成 正比 ， 但 不 与 占 位 效应 成 比例 。 

Gi) MRI 肿瘤 表现 为 长 TI 或 等 T ! ， 但 在 T : 像 ， 肿 瘤 与 周围 水 肿 相 比 信号 强度 
路 低 。 

(六 ) 免疫 组 织 学 检查 ”国外 对 全 身 性 淋巴 瘤 的 免疫 组 织 学 研究 发 现 多 数 周身 淋巴 瘤 
患者 系 B 细胞 型 ， 少 数 是 T 细胞 型 。 Kawakami 5) 对 19 例 原 发 中 枢 神 经 系统 淋巴 瘤 患 
者 进行 免疫 球 蛋 白 研究 发 现 TgG 和 IgM 阳性 者 11 例 , 而 免疫 球 蛋白 轻 链 (kappa 和 lambda) 
阳性 者 分 别 为 7 例 和 3 例 ， 说 明 此 类 病人 存在 有 单 克隆 峰值 ， 从 而 提示 这 类 淋巴 瘤 的 B 
淋巴 细胞 源 性 。B 淋巴 细胞 细胞 膜 标记 物 研 究 亦 提示 这 一 点 阳性 者 10/ 11 例 , 18 M 阳 性 
者 8 /11 例 )。Taylor 等 20 K Houthoff (1 也 有 类 似 的 发 现 。 但 在 相当 一 部 分 病例 中 并 
末 检 测 出 免疫 球 蛋 白 ， 因 此 ， 到 目前 为 止 尚未 证 实 原 发 性 恶性 淋巴 净 有 其 明确 的 免疫 组 
织 学 的 特征 。 这 也 提示 原 发 颜 内 淋巴 瘤 除 其 部 位 特点 外 ， 组 织 学 和 组 织 免疫 学 方面 均 不 
能 与 周身 淋巴 瘤 区 别 。 

七 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

中 枢 神 经 系统 原 发 性 恶性 淋巴 交 的 诊断 是 比较 困难 的 ， 当 患 儿 有 颅 内 压 增 高 症状 ， 
又 合并 轻 瘫 及 精神 障碍 ， 末 梢 血 象 白细胞 分 类 中 淋巴 细胞 比例 增高 ， 需 考虑 本 病 存 在 的 
可 能 ， 本 病 病程 短 ， 进 展 较 迅速 ， 特 异 表现 不 明显 ， 因 而 在 术 前 做 出 淋巴 瘤 的 诊断 是 十 
分 困难 的 。 

八 、 治 疗 及 预后 

中 枢 神 经 系统 原 发 性 恶性 淋巴 瘤 的 治疗 方法 , 目前 主要 是 手术 加 放射 治疗 及 化 
学 治疗 。 

(一 ) 手术 治疗 ”恶性 淋巴 瘤 的 恶性 程度 高 ， 生 长 较 迅 速 ， 对 肿瘤 较 局 限 ,与 重要 功 
能 区 关系 不 密切 ， 手 术 应 争取 做 到 全 切 或 近 全 切除 。 本 组 2 PS U] CIN RS AB. UC 
TO. 3 例 次 全 切除 (中 颅 凹 及 第 四 脑室 )， 但 对 于 肿瘤 温润 广泛 或 已 影响 到 重要 结构 者 ， 
很 难 达到 手术 全 切除 ， 本 组 2 例 额 叶 肿瘤 由 于 经 脐 胜 体 侵入 对 侧 及 额 叶 深部 ， 手 术 只 能 
做 到 大 部 切除 ， 2 例 鞍 部 肿瘤 只 做 到 部 分 切除 。 本 组 9 例 术 后 短期 疗效 良好 。 手 术 方 式 
必须 根据 病人 具体 情况 决定 ， 手 术 力 争 达到 内 减 压 目的 ， 以 为 进一步 行 其 它 治疗 创造 
条 件 。 

(二 ) 放射 治疗 ”放射 治疗 是 恶性 淋巴 瘤 治 疗 的 重要 辅助 措施 , 通常 在 术 后 两 周 伤口 
拆 线 愈合 良好 后 ， 即 应 开始 。 放 疗 使 用 的 剂量 、 范 围 、 据 Kawakami COGN. ei 
围 照 射 总 量 为 3900 一 6000m d，Littman (1? 等 所 用 全 脑 放 射 量 为 4500rad。 

(三 ) 化 学 药物 辅 以 激素 治疗 

目前 国外 通常 用 三 种 方案 ， 即 首选 D CHOP 方 案 ， 环 磷 酰 腕 750mg/m2， 阿 霉 素 
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50mg/ m2， 长 春 新 碱 1.4mg/ m2， 均 做 静脉 给 药 ， 强 的 松 25mg， 每 6 小 时 1 次 ， 口 服 ; 
,VENPzEVEMPJ; R, K 2 #7 80.02 mg/kg, MUAH, JH 1 次 ， 环 磅 酰胺 每 日 
1.0mg/kg， 口 服 ， 或 者 6 -MP 每 日 1.0mg/kg， 口 服 ， 强 的 松 龙 每 日 0.6 一 0.8mg/kg， 
口服 。@ACNU 方 案 : 氨基 - 甲 基 亚 硝 基 脲 2 mg/kg， 静 脉 给 药 , 每 周 1 次 ， 连 用 378. 
接 用 5-Ful0mg/kg， 静 脉 给 药 ， 每 周 5 次 ， 强 的 松 龙 每 日 0.6~0.8mg/kg， 口 服 ‘25) 。 
Kawakami ‘6) 认 为 CHOP 方案 最 优 。 

也 有 的 作者 应 用 氨基 甲 基 叶 酸 静脉 给 药 ‘2， 或 精 内 注射 '2 认为 对 本 病 治疗 有 效 。 
Yamashita (2) 等 建议 动脉 给 药 , 认为 可 更 为 直接 作用 到 肿瘤 组 织 上 。 化 疗 药物 的 应 用 多 
在 开 颅 术 后 即 开始 。 1 个 疗程 后 ， 如 患者 情况 允许 ， 可 重复 进行 。 此 外 ， 多 种 化 疗 药物 
的 联合 应 用 对 肿瘤 的 消退 很 有 帮助 。Neuwelt 20 等 人 报告 了 3 例 由 于 联合 使 用 容易 通 
过 血 脑 屏障 的 多 种 化 疗 药物 而 使 较 大 的 肿瘤 消退 。 

Kawakami 56) 等 对 不 同 的 治疗 方法 及 生存 时 间作 了 比较 ,单纯 做 次 全 切除 的 患者 ， 
平均 生存 时 间 为 5. 5 个 月 ， 次 全 切除 加 放疗 为 13.5 个 月 ， 次 全 切除 加 化 疗 为 24 个 月 ,次 全 
切除 加 放疗 再 加 化 疗 ， 最 长 生存 时 间 达 38 个 月 。 由 此 看 来 ， 原 发 性 中 枢 神经 系统 恶性 淋 
巴 瘤 治疗 的 最 佳 方案 是 手术 切除 加 放疗 及 化 学 药物 的 综合 治疗 ， 这 对 抑制 肿瘤 生长 ， 推 
迟 复发 及 延长 患者 生命 是 有 肯定 疗效 的 。 

(FEE HEE) 
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血管 网 织 细胞 瘤 
血管 网 织 细胞 瘤 Cangioreticuloma ) X fc ILE RE Sg IAE (hema ngioblastoma) s i 








血管 细胞 瘤 (angioma)。 起 源 于 中 胚 叶 细胞 的 是 胎 残 余 组 织 , 为 颅 内 真性 血管 性 肿瘤 , 属 
良性 肿瘤 。 


一 、 患 病 率 
颅 内 血管 网 织 细胞 瘤 的 发 病 率 占 全 年 龄 组 地 内 肿瘤 的 1.1~ 2.5% 0 7 6)。 绝 大 部 分 发 


生 在 后 颅 凹 ， 占 后 颅 凹 肿瘤 的 7.2 一 7.9% “1~ 0。 本 组 13 例 占 同期 2000 例 儿童 颅 内 肿瘤 的 
0.65%， 远 低 于 成 人 。 





性 别 与 年 龄 
本 病 多 见于 20 一 40 岁 成 年 人 ， 文 献 报告 女性 发 病 年 龄 早 于 男性 “1 & 9。 多 数 文献 报 
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BES FEE 169010, HAKTE COIR BRE HEA 2 倍 ， 但 个 别 
文献 报告 男女 性 别 差别 不 大 .本 组 男 6 例 , 女 7 例 ， 年 龄 最 小 6 岁 、 最 大 15 岁 ， 小 于 11 岁 
的 有 9 例 。 

本 病 可 有 家 族 史 ， 文 献 报告 家 族 性 发 病 可 占 4 ~20% CI 3~15) 。 家族 性 肿瘤 常 为 
多 发 ， 一 般 是 先 表现 一 处 肿瘤 ， 数 年 后 它 处 又 有 肿瘤 生长 ， 因 此 对 有 家 族 史 患者 应 密切 
观察 随访 。 本 组 病例 均 无 家 族 史 

三 、 部 位 

”中 枢 神 经 系统 血管 网 状 细胞 瘤 好 发 于 小 脑 半球 。 国 内 资料 报告 发 生 在 小 脑 半球 者 占 
62.3~80% tts 59 ,也 可 发 生 在 小 脑 九 部 或 突入 第 四 脑室 ， 并 可 见于 脑 干 及 大 脑 半 
RO 、 本 组 发 生 于 小 脑 半球 者 8 例 ( 占 61.5% )、 电 部 2 例 、 桥 脑 小 脑 角 10). 2 例 位 
FRE RE., BONA 1 例 )。 肿 瘤 也 可 同时 发 生 在 冰 血 、 肝 、 肾 、 胰 等 身体 其 它 部 
fi (3 。70~80% 有 瞧 变 ,也 有 的 合并 红细胞 增多 症 或 哮 铬 细胞 净 : 当 种 痛 同 时 发 生 于 
视网膜 和 脑 部 时 称 Von Hippel Lindau 病 .对 有 家 族 史 者 . 亦 可 称 为 Lindau 病 (17. lm 。 

由、 病理 

大 体 所 见 ， 肿 瘤 境界 清楚 ， 和 紫红 色 。 质 较 韦 。 直 径 大 小 不 一 ， 同 脑 组 织 关系 密切 
切面 呈 暗 紫色 ， 生 长 于 小 脑 半球 者 半数 以 上 为 讲 性 、 也 有 实 性 肿 痛 呈 上 性 变 者 '7' ,车 为 
实 性 则 肿瘤 结 节 呈 紫红 色 ， 可 有 社 黄 色 的 含 铁血 黄 素 沉 积 于 压 壁 和 肿瘤 结 节 内 ， 桨 液 呈 
棕色 或 黄色 不 等 ， 经 常 可 以 看 到 小 血管 腔 和 出 血 病灶 。 瘤 体 有 时 呈 单 房 性 村 性 ， 化 壁 内 
面 附着 很 小 的 肿瘤 结 节 ， 同 小 脑 赛 性 星 形 细胞 瘤 很 难 鉴别 。 故 要 仔细 寻找 才能 发 现 

镜 下 所 见 ， 肿 瘤 基本 结构 是 以 毛细 血管 网 或 海绵 状 血管 网 构成 “支架 ". 管 腔 内 充满 
红细胞 ， 部 分 视野 可 以 多 到 以 薄 砍 血 窦 为 “支架 ”, 血 管 卜 含有 大 量 的 网 状 纤维 、 血 管 网 
之 间 有 很 多 血管 母 细胞 存在 ， 这 些 细胞 形状 不 一 ， 呈 三 角形 、 多 角形 、 不 规则 形 、 贺 形 
或 椭圆 形 。 胞 浆 丰满 ， 呈 空 泡 状 泡沫 状 ) GU S ERREUR 3T UL a er An Fn 
含 铁血 黄 泰 〈 图 23-16，17)。 肿 瘤 内 常 发生 组 织 变性 、 液 化 和 血管 壁 的 玻璃 样 变 ， 故 肿 
瘤 常 有 此 性 变 ， 吸 大 小 不 一 ， 可 以 互相 地 合 而 形成 更 大 的 桔 。 部 分 肿瘤 细胞 出 现 细胞 核 
的 异形 性 、 细 胞 核 增 大 并 且 有 多 核 瘤 巨 细胞 的 存在 ， 这 些 变化 往往 意味 着 肿瘤 细胞 的 晚 
其 变化， 仍然 见 不 到 细胞 核 的 核 分 型 现象 ， 因 此 不 属于 肿瘤 的 恶性 标志 、 此 种 形态 的 出 
现 往往 波 误 诊 为 胶 质 母 细 胞 瘤 。 肿 瘤 的 码 壁 是 由 增生 的 胶 质 纤维 构成 周围 脑 组 织 内 常 
有 数量 不 等 的 小 血管 量 反应 性 增生 。 

恶性 血管 母 细胞 瘤 极 其 少见 、 其 主要 表现 是 细胞 生长 活跃 而 密集 分 布 ， 出 现 多 量 的 
细胞 核 分 像 ， 血 管 成 分 相对 减少 ， 生 长 迅速 实际 变 成 了 血管 外 膜 或 血管 内 皮 细胞 的 恶 
性 肿瘤， 

五 、 临 床 表现 

此 病 可 分 为 囊 性 及 实质 性 丙种 类 型 实质 性 者 生长 缓慢 、 可 长 达 数 年 或 更 长 ， 餐 性 
者 病程 较 短 。 可 数 月 或 数 周 ， 也 可 因 突 然 皮 变 或 肿瘤 出 血 旦 急性 起 病 、 症 状 叮 有 起 伏 或 
突然 恶化 ， 肿 瘤 位 于 后 颅 申 特别 是 电 部 突入 第 四 脑室 者 更 容易 引起 脑 峭 液 循环 醒 阴 ， 所 
以 病程 也 较 短 。 因 肿瘤 大 多 数位 于 小 脑 半球 .故常 出 现 颅 内 压 增 高 及 小 脑 症 状 ， 有 时 可 
有 强迫 头 位 、 颅 神经 或 延 莫 损害 症状 。 当 肿 痛 位 于 幕 上 时 、 则 与 其 它 大 脑 半球 良性 肿瘤 
表现 相似 、 银 据 其 所 在 部 位 而 产生 相应 的 症状 及 体征 。 文 献 报告 脑 部 病变 并 发 视网膜 血 
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管 网 状 细胞 瘤 者 占 10 ~ 20% 。 我 们 未 见 到 这 种 病例 。 本 组 病程 1 月 内 3 例 ，3 ~ 6 月 6 
例 ， 半 年 以 上 4 例 ， 病 程 最 长 者 3 年 半 ， 最 短 不 到 3 周 。 症 状 体征 分 布 如 表 23- 3 。 

六 、 辅 助 检 查 

(C) 血 常规 检查 “本 组 13 例 血色 素 在 12.5 一 17.5g% 之 间 ， 大 于 14g 者 6 A, KF 
158 者 3 例 。 患 者 在 术 后 血色 素 均 恢复 正常 。 文 献 报告 血管 网 状 细胞 瘤 伴 有 红细胞 增多 及 
高 血色 素 症 者 不 超过 18 4-19 20， 也 有 作者 报告 占 9 ~49% 5，。 其 原因 仍 不 十 分 
清楚 。 但 多 数 作者 认为 与 促 红细胞 生成 素 有 关 。Fmiles (19700 2 在 实质 性 瘤 体 生理 
盐水 漫 出 液 中 也 提出 有 红细胞 生成 素 。 有 人 进行 体外 生物 测定 发 现 血管 网 状 细胞 瘤 患者 
的 血清 促 红细胞 生成 素 浓度 增加 ， 而 且 可 在 肿瘤 瑜 液 中 检测 到 促 红细胞 生成 素 。 外 周 血 
象 在 术 后 短期 内 恢复 正常 ， 因 此 ， 术 后 红细胞 及 血色 素 的 正常 是 疾病 好 转 的 征象 。 当 肿 
瘤 复发 时 血 象 又 可 发 生 改 变 ， 由 此 可 见 测定 外 周 血红 细胞 和 血红 蛋白 对 判断 有 无 肿瘤 复 
发 有 一 定 参考 价值 。 





图 23-16 血管 网 状 细胞 瘤 镜 检 , LUI i CR TL EH R E 
架 ， 血 管 母 细胞 分 布 其 间 CHE x200) 





图 23-17 血管 网 状 细胞 瘤 高 倍 镜 下 , 可 见 网 状 纤维 及 血 
管 母 细 胞 ， 细 胞 大 小 一 致 ， 胞 荣 呈 泡沫 状 (HE x 400) 
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表 23- 3 ”儿童 颅 内 血管 网 状 细胞 瘤 症 状 与 体征 《13 例 ) 





E R 例 数 % 症 状 例 数 % 
头痛 12 92.3 眼底 水 肿 〈 视 乳头 ) n 84.6 
"ot u 84.6 头颅 破 谈 音 阳 性 8 61.5 
走路 不 稳 7 53.8 强迫 头 位 2 15.4 
视力 减退 5 38.5 视力 减退 5 38.5 
哥 鸣 一 侧 听力 ， 2 15.4 EE $ 53.8 
Ske 2 15.4 共 济 失调 10 76.9 
饮水 哈 2 15.4 咽 反 射 减退 2 15.4 
i 2 15.4 病理 反射 阳性 3 23.1 

1 


抽 搞 


(二 ) 头颅 X 线 平 片 ”本 组 5 例 有 颅 内 压 增高 改变 〈 骨 颖 分离 、 指 压 迹 增多 USCIRE 
薄 、 较 背 紧 直 及 脱 钙 等 征象 )。 无 ! 例 有 肿瘤 钙化 。 

(三 ) ARARE KAASAMA A, BES. 蛋白 含量 增高 ， 
呈现 出 蛋白 细胞 分 离 现象 。 

(四 ) 脑室 造影 ”本 组 早年 共 9 例 作 此 项 检查 , 其 中 8 例 为 后 颅 凹 占 位 病变 征象 ，! 
例 为 视 丘 占 位 病变 的 表现 。 患 者 多 有 脑室 系统 扩大 ， 故 在 CT 问世 前 脑室 造影 是 不 可 缺少 
的 手段 ， 但 此 种 检查 只 能 确定 肿瘤 的 部 位 ， 对 肿瘤 定性 没有 帮助 。 

(E) 脑 血管 造影 血管 造影 是 血管 性 肿瘤 最 重要 的 检查 手段 , 即 可 定位 也 可 定性 ， 
同时 能 准确 显示 供血 动脉 及 引流 静脉 ， 亦 可 显示 肿瘤 结 节 影 像 。 但 在 婴 幼儿 ， 血 管 造 影 
有 一 定 困难 Joachim 7? 指出 血管 造影 有 助 于 检查 出 CT 不 能 显示 的 小 于 5 mm 的 瘤 体 ， 
以 杜绝 只 处 理 肿瘤 的 讲 而 遗漏 了 瘤 结 节 的 缺点 。 

(OX) CT 及 MRI 典型 CT 表现 为 大 赛 内 有 小 的 瘤 结 节 。 增 强 检查 前 后 历 壁 密度 多 
无 变化 。 瘤 结 节 或 实 性 肿瘤 可 为 等 密度 病灶 并 旺 均 匀 一 致 增强 。 

MRI 扫描 可 见 血管 网 状 细胞 瘤 T! 像 的 信号 强度 高 于 脑 峭 液 , To RUHET 之 
改变 。 结 节 多 为 等 Ti ， 长 Ti。 不 仅 在 病灶 轮廓 显 示 上 优 于 CT， 还 可 在 Tz 像 上 见 到 肿 
瘤 周 围 长 Tz 的 水 肿 带 。 

七 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

颅 内 血管 网 状 细胞 瘤 绝 大 多 数 发 生 于 幕 下 ， 车 病人 出 现 颅 内 压 增高 及 小 脑 体征 应 考 
虑 此 病 之 可 能 , 若 为 男性 或 伴 有 视网膜 血管 网 状 细胞 瘤 及 肝 、 肾 、 胰 脏 先 天 性 多 发 囊肿 、 
红细胞 增多 症 或 有 家 族 史 时 更 应 考虑 此 病 。 但 最 终 需 经 脑 血 管 造 影 、 CT 及 MRI 等 检查 
才能 确诊 。 

儿童 血管 网 状 细胞 瘤 应 与 小 脑 星 形 细胞 瘤 鉴别 。 前 者 儿童 罕见 , 常 伴 有 Von Hippel-Li- 
ndau 综 合 征 。 后 者 发 生 率 高 ， 特 别 是 囊 性 肿瘤 ， 对 于 瘤 结 节 位 于 囊 内 ，CT 增 强 扫描 明 
显 增强 者 在 术 前 鉴别 有 一 定 困难 。 当 肿瘤 位 于 桥 脑 小 脑 角 时 需 与 听 神 经 瘤 相 鉴 别 ， 后 者 
多 为 实 性 ， 常 有 听力 改变 。 此 外 ， 也 需 与 供血 丰富 的 后 颅 凹 恶性 胶 质 瘤 及 脑 血管 畸形 等 
加 以 鉴别 。 

八 、 治 疗 与 预后 

脑 血管 网 状 细胞 瘤 是 血管 源 性 良性 肿瘤 ， 手 术 全 切 预 后 良好 。 术 前 备 足 血 源 ， 对 于 
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较 大 的 实质 性 肿瘤 ， 最 好 在 控制 性 低 血 压 下 手术 ， 以 减少 出 血 。 手 术 切 口 根据 肿 瘤 位 置 
选择 ， 暴 露 必须 充分 ， 对 于 瘤 结 节 体 积 较 小 的 于 性 肿瘤 全 切除 比较 容易 ， 特 别 是 瘙 结 节 
位 于 寺内 者 。 有 时 瘤 结 节 位 于 历 壁 外 ， 体 积 小 时 非常 容易 遗漏 ， 因 此 必须 仔细 找到 瘤 结 
节 后 予以 全 切除 ， 单 纯 穿刺 桔 液 或 只 切 开春 壁 放 液 是 不 恰当 的 ,. 术 后 短期 内 恢复 到 肿瘤 
原 有 体积 。 对 于 实质 性 肿瘤 或 肿瘤 部 位 深 在 与 脑 干 靠近 或 粘连 时 全 切除 危险 性 较 大 (图 
23-18)。 实 质 性 肿瘤 手术 先 以 瘤 体外 面 的 正常 脑 组 织 切 开 分 离 ,而 不 直接 接触 肿瘤 表面 ， 
找到 供血 动脉 一 一 处 理 后 再 处 理 引 流 静 脉 ， 待 瘤 体 缩小 后 将 其 全 切除 十 分 容易 。 对 于 实 
质 性 肿瘤 不 能 随意 穿刺 或 活检 ， 以 免 发 生 难 以 控制 的 大 出 血 。 若 肿瘤 切除 确 有 困难 时 ， 
必须 做 脑 冰 液 分 流 手术 ， 以 缓解 颅 内 压 增 高 ， 术 后 再 行 放射 治疗 。 本 组 8 例 做 到 肿瘤 全 
WR. 1 例 近 全 切除 ，1 例 大 部 切除 ，1 例 部 分 切除 ， 仅 2 例 因 肿瘤 实质 部 分 分 别 位 
于 导 水 管 下 口中 脑 附近 及 第 四 脑室 底 左 侧 未 勉强 切除 . 术 后 情况 均 良好 ,无 1 例 死亡 。 





23-18 男 12 岁 ,小 脑 下 刀 部 血管 网 状 细胞 瘤 术 中 所 见 (种 
瘤 下 方 为 延 昔 ， 脑 板 拍 起 的 为 小 脑 半球 ) 
肿瘤 完全 切除 预后 良好 ， 术 后 复发 率 约 12~ 14% OD. MRS PER 
彻底 或 另 有 新 的 肿瘤 生长 所 致 。 文 献 报告 肿瘤 术 后 5 年 生存 率 为 0% “a，。 手 术 死 亡 素 
REOR orae n 20 (4.9~40%)， 这 与 肿瘤 性 质 〈 历 性 或 实 性 )、 部 位 、 手 术 技巧 
及 手术 显微镜 的 应 用 有 关 。 
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第 七 节 结 节 性 硬化 与 颅 内 肿瘤 
结 节 性 硬化 (tuberous sclerosis) 又 称 bouneville 病 ， 以 智力 低下 ， 癫 痢 发 作 及 面 


部 皮脂 腺 瘤 为 主要 临床 表现 。 脑 、 眼 、 皮 肤 、 心 、 肾 、 肺 和 肯 等 均 可 有 异常 表现 。 


一 、 患 病 率 
结 节 性 硬化 的 真实 发 病情 况 不 易 统计 , 有 报道 为 1/3 万 人 口 。 结 节 性 硬化 为 常 染色 体 


显 性 遗传 病 ， 但 外 显 率 不 全 ， 而 且 同一 家 庭 鸭 患 成 员 的 临床 表现 并 不 相同 0n 13 。 


结 节 性 硬化 可 合并 各 器 官 系统 肿瘤 ,临床 上 结 节 性 硬化 合并 脑 痪 较 少见 。Weenink (2 


统计 约 占 全 部 结 节 性 硬化 病人 的 10%， 但 多 数 报道 约 5 % 左 右 “1. 3，。Cooper (5) Hit 31 
例 室 管 膜 下 星 形 细胞 瘤 中 ，15 例 合并 有 结 节 性 硬化 。Altman C? 26 例 结 节 性 硬化 病人 中 
含 3 例 伴 有 室 管 膜 下 巨细 胞 型 星 形 细胞 瘤 。 本 组 6 例 儿 童 结 节 性 硬化 合并 颅 内 肿瘤 ， 占 
全 部 儿童 颅 内 星 形 细胞 瘤 426 例 的 1.4%， 占 同期 2000 例 儿童 颅 内 肿瘤 的 0.3%。 
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二 、 性别 及 年 龄 

结 区 性 硬化 合并 颅 内 肿瘤 可 在 各 年 龄 组 出 现 ， 但 约 50% 病 人 发 病 年 龄 在 20 岁 以 下 ， 
以 10~20 岁 间 多 见 ， 文 献 统 计 最 小 发 病 年 龄 为 新 生 儿 '7，。 本 病 无 明显 性 别 差异 ， 亦 有 
报道 以 男性 相对 多 见 。 本 组 经 病理 证 实 的 6 例 中 ， 年 龄 9 ~15 岁 ， 平 均 年 龄 12.3 岁 ， 其 
中 男性 5 例 ， 女 性 1 例 。 

三 、 部 位 及 病理 

结 节 性 硬化 合并 的 颇 内 肿瘤 有 两 个 特点 ， 其 一 ， 绝 大 多 数 肿瘤 位 于 侧 脑 室 底 室 管 膜 
下 ， 靠 近 室 间 孔 处 。 其 二 ， 其 病理 组 织 学 类 型 均 为 胶 质 痛 ， 被 称 之 为 室 管 膜 下 胶 质 痛 或 
室 管 膜 下 巨细 胞 型 星 形 细胞 净 “!.. 5) 。 其 病理 特征 与 结 节 性 硬化 病人 常见 到 的 皮层 或 室 
管 膜 下 硬化 结 节 一 样 、 同 属 错 构 瘤 (hamartoma)。 

肿瘤 大 体 所 见 ， 肿 瘤 圆 或 类 圆 形 、 结 节 状 ， 大 小 不 一 ， 位 于 室 间 孔 附近 。 表 面 被 巴 
“REG. MMU AMAR, Bite, IB a. ARARE, Mite EER, 

镜 下 所 见 ， 病 变 在 室 管 膜 下， 表面 被 禾 一 层 较 完 整 的 室 管 膜 上 皮 。 肿 瘤 主要 会 两 种 
细胞 ， 一 种 是 成 束 排列 的 校 状 细胞 ， 另 一 种 是 胞 浆 较 为 饱满 的 哮 酸 染色 细胞 ， 为 肥胖 性 
星 形 细胞 ， 曾 有 报道 交 组 织 中 可 含有 神经 元 ， 但 极为 罕见 “1 。 本 组 6 例 均 为 位 于 室 间 
孔 附近 室 管 膜 下 的 肥胖 性 星 形 细 胞 痢 。 

AAR AT OP Se ALY. OR YAS eC BRT MLA IE FEE. Painter '7?， 曾 报告 2 例 新 
生 儿 初生 时 诊断 结 节 性 硬化 合并 颅 内 巨细 胞 型 星 形 细胞 痪 ， 进 行 了 手术 治疗 ， 2 例 均 在 
术 中 发 生 严重 的 心律 素 乱 而 致死 ， 死 后 尸检 都 发 现 合并 有 心肌 的 横 纹 肌 瘤 。 

四 、 临 床 表现 

结 节 性 便 化 合并 颅 内 肿瘤 的 病 儿 其 临床 表现 包括 两 大 类 ; 

(一 ) 结 节 性 便 化 症 的 临床 表现 ”主要 是 结 节 性 硬化 症 的 三 主 征 : 

l. 面部 皮肤 皮脂 腺 瘤 ”最 为 常见 。 同 时 也 最 具有 诊断 意义 ， 约 在 80 一 100% 的 病人 
中 出 现 ‘15 ， 通 常 在 病 儿 4 ~ 5 岁 即 可 见 到 , A Po EL Gs e E Go. TEE WS. REB. 
时 蝴蝶 形 分 布 寺 双 天。 随 年 龄 增长 可 逐渐 融合 成 片 。 约 20% 的 病人 尚 可 见 有 胸 、 腰 和 背 
部 皮肤 鲁 鱼 皮 广 ， 呈 灰 攀 色 、 质 粗粮 、 硬 ， 高 出 皮肤 表面 (图 23- 19A 20A )。 

2， 癫 病 发 作 。 亦 较 常见 ， 有 智力 障碍 的 患 儿 几乎 均 有 癫痫 发 作 。 智力 正常 患 儿 的 痛 
Sith BE uo fETO SS Jedi m 。 癫 阐发 作出 现 较 早 ， 可 在 皮肤 变化 及 颅 内 钙化 前 几 年 就 已 
出 现 ， 常 常 在 2 ~ 3 PARR. WMA BOLI, AS eee RE M 
动 性 发 作 或 局 灶 性 发 作 ， 脑 电 图 检查 常见 有 广泛 重度 异常 。 结 节 性 硬化 伴 有 智力 障碍 的 
患 儿 一 般 认 为 多 有 脑 电 高 峰 节 律 的 紊乱 。 

3. 智力 减退 :可 在 约 60~70 色 病 儿 中 出 现 “0)。 有 智力 障碍 的 患 儿 绝 大 多 数 在 5 岁 
前 即 有 癫 痢 发 作 史 ， 因 而 智力 障 群 的 成 因为 反复 发 作 的 瘾 痢 造 成 脑 细胞 严重 损害 ， 部 分 
病 儿 还 可 表现 为 人 格 和 行为 异常 及 情绪 亲 乱 等 。 

4， 其 它 征象 ， 眼 部 或 内 脏 异 常 亦 可 见 到 。 约 30 ~60% 病 人 可 出 现 具 有 特征 性 的 视 网 
ARAB AC phakoma )， 这 是 一 种 视网膜 胶 质 瘤 ， 表 现 为 位 于 眼球 斤 极 的 黄白 或 灰 黄 带 闪 
光 的 表面 隆起 ， 形 状 不 舰 则 ， 边 缘 哇 齿轮 状 。 有 时 会 被 误诊 成 视 乳头 水 肿 或 视 乳头 炎 。 
内 脏 表 现 较 多 见 的 是 肾 肿 瘤 、 心 肌 横 纹 肌 瘤 及 肺 部 异常 。 
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(二 ) 肿瘤 症状 结 节 性 硬化 合并 颅 内 肿瘤 多 位 于 侧 脑 室 底 室 间 孔 附近 , 部 分 病例 肿 
净 位 于 第 三 脑室 前 部 向 室 间 孔 突出 。 由 于 肿瘤 位 置 特点 ， 极 易 阻塞 室 间 孔 导 致 脑 消 液 特 
环 梗阻 ， 发 生 颅 内 压 增高 ， 因 而 多 数 病人 是 以 头痛 、 呕 吐 等 颅 内 压 增高 征 前 来 就 诊 的 。 

肿瘤 的 定位 征象 较为 少见 ， 少 数 病人 可 有 感觉 、 运 动 异 常 ， 如 肌 张 力 增高 或 减退 . 
单 竣 和 偏瘫 等 。 极 少数 病人 还 可 表现 有 手足 徐 动 ， 帕 金森 氏 综 合 征 及 小 脑 共 济 失调 。 
Tinguydu “9) 曾 报告 1 例 儿 童 结 节 性 硬化 合并 颅 内 肿瘤 的 首发 症状 为 内 分 泌 障 碍 ， 为 视 
丘 下 部 功能 障碍 所 致 ， 表 现 为 青春 期 延迟 ， 高 族 乳 素 血 症 及 生长 激素 分 泌 不 足 。 

本 组 6 例 病 儿 均 有 颅 内 压 增高 征 ， 其 中 4 例 以 颅 内 压 增高 为 首发 症状 。 5 例 患 儿 有 
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视 乳 头 水 肿 ， 1 例 原 发 视神经 萎缩 伴 双眼 向 右 侧 凝 视 。 4 例 以 颅 内 压 增 高 为 首发 症状 的 
患 儿 均 有 较 长 时 间 的 盖 痛 发 作 史 ， 其 中 !1 例 着 病 发作 达 11 年 后 才 出 现 头痛 、 哎 吐 等 颅 内 
压 增高 征 。 此 外 ，2 例 患 儿 在 病程 发 展 过 程 中 有 感觉 运动 障碍 ， 主 要 表现 在 肢体 力 弱 和 
偏 身 感 觉 减 退 ， 另 有 1 例 表现 有 多 人 饮 多 尿 ， 1 例 有 双眼 斜视 及 视力 下 降 ， 入 院 前 1 个 月 
双 目 失明 。 本 组 6 例 病 儿 有 面部 皮肤 异常 ，4 例 患 儿 智能 低下 。 

五 、 辅 助 检 查 

尽管 婴 幼儿 结 节 性 硬化 行 颅 脑 超声 检 查 所 见 异常 先 于 CT 等 其 它 检 查 “s' 脑 电 图 检 
查 (EEG) 也 常 能 显示 有 局 寺 性 癫 痛 样 放电 ， 但 均 为 非特 异性 的 ， 难 以 明确 诊断 。 颅 骨 
X 线 平 片 和 CT 扫描 是 两 项 最 可 车 而 具 特异 性 的 检查 手段 。 

(O 颅骨 X 线 平 片 ” 主 要 表现 为 颅 内 多 发 性 异常 钙化 和 颅 内 压 增高 , 前 者 是 结 节 性 
硬化 的 X 线 征 ， 钙 化 更 点 散在 分 布 ， 其 数 日 、 大 小 和 密度 均 不 一 。 其 出 现 率 文献 报道 可 
达 55% '""。 后 者 主要 表现 为 颅 颖 分离， 指 压 迹 增加 及 鞍 背 骨 质 琉 松 等 。 同 时 存在 颅 内 
多 发 钙化 及 颅 内 压 增高 征 时 提示 本 病 之 可 能 性 ， 脑 室 旁 多 发 钙化 对 本 病 诊 断 尤为 重要 。 

(二 ) 造影 检查 ” 脑 血 管 造影 主要 表现 为 梗阻 性 脑 积 水 改 变 , 对 室 间 孔 梗 阻 和 肿瘤 定 
位 诊断 意义 不 大 。 

脑室 造影 主要 显示 室 间 孔 梗阻 ， 侧 脑室 扩大 和 肿瘤 突 向 侧 脑室 内 所 致 的 脑室 内 充盈 
缺损 (图 23 -19 8，20 8)。 

(三 ) CT 扫描 能 十 分 精确 地 诊断 结 节 性 硬化 ， 显 示 室 管 膜 下 及 脑 实质 内 的 多 发 钙 
化 结 节 ， 明 确 其 大 小 和 分 布 。 

室 管 膜 下 肿瘤 CT 特点 为 ， 在 合并 结 节 性 硬化 的 基础 上 ,于 室 间 孔 周围 显示 占 位 性 病 
变 ， 伴 有 脑 积 水 ，CT 平 扫 病 灶 呈 等 密度 或 稍 高 密度 ， 含 钙化 灶 , 注 药 后 呈 均 匀 增 强 ， 可 
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呈 分 叶 状 。 本 组 2 例 行 注 药 前 后 CT 扫描 显示 双 侧 脑室 对 称 扩大 , 室 间 孔 处 均一 稍 高 密度 
肿 物 ， 下 缘 至 鞍 上 池 ， 第 三 脑室 消失 -病灶 周围 散在 钙化 班 。CT 影 像 应 与 梗阻 室 间 孔 的 
颅 咽 管 瘤 和 胶 样 森 肿 相 鉴别 ， 后 两 者 均 无 脑室 周边 多 发 钙化 ， 胶 样 吉 肿 本 身 亦 不 增强 
颅 咽 管 瘤 钙化 多 在 园区 等 可 以 帮助 鉴别 。 

(四 ) MRI 能 清楚 显示 脑室 ， 肿 瘤 与 室 间 孔 的 关系 。 肿 瘤 信号 强度 为 长 Ti， 长 
Tz， 该 肿瘤 在 信号 强度 上 并 无 特点 ,诊断 主要 靠 部 位 和 FE 脉冲 序列 检查 所 示 的 多 发 室 管 
膜 下 钙化 。 Altman (IP UOS, 在 显示 室 管 膜 下 巨细 胞 星 形 细胞 痛 上 可 能 CT 较 MRI 为 优 。 

六 、 治 疗 及 预后 

对 结 节 性 硬化 病 儿 有 反复 疙 痛 发 作者 应 给 予 抗 颜 痛 药 物 ， 但 一 般 不 容易 控制 。 对 脑 
电 图 显示 脑 电 高 峰 节 律 素 乱 者 可 试用 ACTH 和 硝 基 安定 、 苯 妥 英 钠 和 和 鲁 米 那 等 药物 。 在 
脑 电 图 确定 有 恒定 的 单个 局 灶 性 痛 样 放电 病灶 ， 而 且 其 部 位 与 临床 和 影像 学 检查 相 一 到 
时 可 手术 切除 皮层 或 皮层 下 结 节 来 控制 癫 痛 ， 但 手术 疗效 并 不 太 理想 

结 节 性 硬化 所 合并 的 颅 内 肿瘤 ， 因 多 有 颅 内 压 增高 ， 故 多 数 作者 认为 手术 是 唯一 有 
效 的 治疗 手段 (1 8. 9. ims 

早年 ， 对 手术 方法 曾 有 争议 ，Parr 和 Kessel 等 主要 针对 肿瘤 所 致 梗阻 性 脑 积 水 而 行 脑 
室 - 枕 大 池 分 流 术 (Torkildsen s 手 术 )， 尔 后 进行 放疗 ， 而 Dandy 和 Putch 等 人 主张 直接 
行 肿瘤 切除 术 CO. Kapp “对 不 同 术 式 的 结果 进行 比较 后 认为 以 手术 切除 肿瘤 效果 最 
好 。 分 流 手术 疗效 不 明显 ， 可 能 由 于 脑室 液 蛋 白 量 较 高 ， 分 流 管 易 于 梗阻 而 失去 其 分 流 
作用 所 致 

- 般 认 为 结 节 性 硬化 合并 颅 内 肿瘤 不 论 术 后 是 否 进行 放疗 均 可 存活 多 年 ， 但 智力 障 
碍 及 搬 痛 发 作 等 结 节 性 硬化 症 本 身 所 致 的 症状 和 体征 手术 切除 肿瘤 后 常 不 能 缓解 

本 组 6 例 患 儿 均 行 右 烙 开 颅 ， 额 中 回 皮质 造 姜 后 经 侧 脑室 额 角 做 肿 效 切 除 术 。 其 中 
A 例 行 肿瘤 全 切 或 近 全 切除 ， 2 例 行 肿瘤 大 部 切除 。4 例 病 人 获 随访 3 ~ 8 年 ， 未 见 肿 
MLR 

儿童 结 节 性 硬化 合并 颅 内 肿瘤 临床 少见 。 为 增强 人 们 对 本 病 的 认识 ， 我 们 特 摘录 一 
份 我 们 经 治 的 较 典 型 病例 ， 供 读者 参考 。 

病例 报告 ， 女 性 ，15 岁 。 因 头痛 、 呕 吐 ， 双 眼 视力 下 降 3 月 余 ， 右 眼 失 明 2 HR 
左 眼 失明 15 天 收入 院 。 患 者 自 2 ~ 3 岁 起 无 诱因 开始 抽 搞 ， 为 冲 痛 大 改作， 每 日 1 ~ 3 
次 ， 曾 服用 “和 鲁 米 那 ”治疗 效果 不 明显 。 入 院 前 3 个 月 不 明 原因 发 热 (38* ~ 39). HF 
续 1 周 ， 按 “上 感 ” 治 疗 ， 僵 后 经 常 头痛 ， 有 了 时 伴 呕吐 ， 旦 进行 性 加 重 ， 并 开始 双眼 感 
视 物 不 清 并 逐渐 失明 ， 曾 于 当地 医院 行头 颅 X 线 平 片 显示 颅 内 压 增高 征 ， 脑 电 图 提示 广 
泛 中 度 异 常 。 患 儿 自 入 学 后 学 习 成 绩 一 直 处 于 中 下 水 平 ， 算 术 成 绩 尤 差 。 否 认 家 族 史 。 

体检 ， 神 清 ， 双 下 部 散在 红 黄 色 丘 疹 ， 部 分 已 融合 成 片 。 双 目 失 明 无 光 感 。 双 侧 视 
乳头 水 肿 和 继 发 视神经 萎缩 。 双 侧 眼 球 活动 好 ， 双 周 5 : 5 mm. DB. XE As XU 
右 视 时 可 见 细小 水 平 眼 震 ， 余 神经 系统 检查 无 明显 异常 。 

头颅 超声 检查 ， 中线 左 移 0. 15cm。 脑 室 造影 显示 脑 积 水 ， 右 侧 脑室 额 角 内 可 见 充 天 
缺损 。CT 扫 描 ， 侧 脑室 周围 散在 大 小 不 等 、 不 规则 钙化 , 双 侧 脑室 扩大 ， 右 侧 为 重 ， 第 
三 脑室 及 右 侧 脑室 内 结 节 状 高 密度 病灶 ， 均 匀 增 强 。 初 步 诊断 为 结 节 性 硬化 合并 第 三 脑 
室 肿 瘤 突入 右 侧 脑室 。 
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ARE 2 周 在 全 麻 下 行 右 额 开 颅 ， 右 额 中 回 皮层 造 疗 进入 侧 脑 室 ， 见 肿瘤 自 侧 脑 室 
BALE, CLUES, HABEK, AAR, RK. ART HRMS, F 
时 行 透明 隔 穿 通 。 病 理 报告 ， 肥 胖 性 星 形 细胞 瘤 ( 了 ~ 1). 

术 后 颅 内 压 增高 迅速 恢复 正常 ， 但 视力 减退 及 抽 搞 无 明显 改善 。 于 术 后 2 周 好 转 
出 院 。 

随访 ， 术 后 5 年 信访 ， 病 人 无 肿瘤 复发 症状 。 视 力 轻 度 改 善 ， 1 ~ 2 天 发 作 1 次 抽 
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可 由 颅 外 其 它 部 位 转移 而 来 。 本 节 只 涉及 前 者 。 

神经 系统 的 肉瘤 按 其 起 源 可 分 成 脑膜 、 脑 来 源 , 颇 骨 来 源 和 身体 其 它 部 位 转移 来 源 。 
脑膜 、 颅 骨 来 源 的 肉瘤 将 在 有 关 章节 描述 。 本 节 主要 介绍 脑 间 质 来 源 的 肉瘤 。Christe- 
nsen “1 将 脑 组 织 来 源 的 肉瘤 分 成 3 类 :人 D 间 质 组 织 来 源 的 肉瘤 ， 其 中 包括 四 种 亚 型 , 
a. FERAM b. 梭 形 细胞 肉瘤 (spindle cell sarcoma); c. 多 形 细胞 肉瘤 (polym- 
omhic cell sarcoma) Hd 变异 型 〈 分 化 良好 型 ) AM. ORRAM AO 放疗 后 肉瘤 。 
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不 论 上 述 何 种 类 型 ， 其 基本 特点 为 病程 短 、 进 展 快 和 预后 差 。 

—. BRE 

颅 内 肉瘤 的 发 病 较 低 ， 一 般 统 计 其 发 病 率 占 全 年 龄 组 颅 内 肿瘤 的 1 ~ 2% 0,4 
23-4 示 不 同 作者 全 年 龄 组 统计 结果 。 从 临床 资料 估计 儿童 颅 内 原 发 肉瘤 的 患 病 率 相 对 较 
RA O9, Rueda-Franco:s) 报告 儿童 颅 内 肉瘤 15 例 ， 占 作者 270 例 儿童 颅 内 肿瘤 的 
5.5%， 去 除 5 例 脑膜 肉瘤 ,为 3.6%。Slooff 13 统计 显示 全 年 龄 组 肉瘤 发 病 为 全 部 颅 内 
肿瘤 的 1.3%， 而 占 儿童 颅 内 肿 瘤 的 1.7%。Koos (iW 和 Matson'9) 统 计 700 和 750 例 儿童 
颅 内 肿 效 中 肉瘤 分 别 占 4.1% 和 1.1% 。 本 组 共 8 例 (脑膜 肉 瘤 和 淋巴 肉瘤 未 包括 )， 占 同 
期 2000 例 儿童 颅 内 肿瘤 的 0.4% 。 


表 23- 4 颅 内 原 发 肉瘤 患 病 率 (全 年 龄 组 ) 





作者 WORSE OL GELES % 
xs 602 70 11.6° 
张 福 林 2? 1594 29 1.8 
慎重 次 “> 1067 22 2.1 
Cushing ' *" 862 14 1.6 
Zulch '? 2572 162 6.3 
北京 市 神经 外 科 COO 研究 所 9063 64 0.7 
罗 其 中 7) 2082 7 0.3 
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除 患 病 素 差别 外 儿童 与 成 人 所 发 生 的 肉瘤 类 型 也 不 尽 相同 儿童 以 脑 间 质 细胞 源 性 
肉瘤 多 见 ， 如 纤维 肉瘤 ， 而 成 人 则 胶 质 肉瘤 多 见 。 

二 、 性 别 与 年 龄 

肉 痢 总 体 发 病 性 别 差异 不 大 。 有 报告 胶 质 肉瘤 以 男性 多 见 z7，Rueda- Franco'a， 统 
计 男 女性 别 分 布 为 2 : 1 。 颅 内 原 发 肉瘤 可 见于 各 年 龄 组 ， 儿 童 相对 多 见 。 文 献 报道 最 
小 发 病 年 龄 为 7 个 月 婴儿 。 本 组 男性 5 例 ， 女 性 3 例 ， 男 女性 别 比 为 1.7 : 1。8 例 病 儿 
年 龄 最 小 者 1 才 岁 ， 平 均 年 龄 为 7.4 岁 。 

三 、 部 位 

肉瘤 可 发 生 于 颅 内 任何 部 位 ， 发 生 于 幕 上 者 多 于 幕 下 Rueda-Franco 'a， 报 告 的 15 例 
肉瘤 只 有 1 例 发 生 在 幕 下 ， 其 余 14 例 均 发 生 在 幕 上 。 该 组 9 例 发 生 在 硬 膜 下 ，6 例 发 生 
在 硬 膜 外 ， 其 中 2 例 Ewing 肉 瘤 和 2 例 横 纹 肌 肉 痛 均 发 生 于 硬 膜 外 。 1 例 未 分 类 肉 痛 
为 多 发 。Slooff 1% 统计 儿童 大 脑 半 球 肿瘤 中 原 发 肉瘤 占 3.5% ， 明 显 高 于 全 部 颅 内 肿瘤 








中 肉瘤 的 发 病 率 (1.7% )。 此 外 ， 表 23-5 ”肉瘤 的 发 生 部 位 (8 例 》 

有 报告 认为 胺 质 肉瘤 以 蜂 叶 最 为 - : 

多 见 UD. Kfz P. EF En, Am sno. 例 数 

1 例 ,其 部 位 分 布 如 表 23- 5 。 其 额 叶 dun 1 ( 硬 腊 外 ) 
中 硬 膜 外 4 例 ， 脑 实质 内 4 例 。 额 顶 Wu 1 ER 


( 硬 膜 外 ) 小 脑 半球 1 


8 例 中 2 例 为 多 发 瘤 灶 ,其 中 1 例 eps 
ASABE ER AERE 1 UST OA "E 
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四 、 病 理 

不 同类 型 肉瘤 其 病理 形态 特点 有 差异 。 大 体 所 见 ， 肿 瘤 可 位 于 脑 表面 或 脑 实质 内 。 
ROAR TER, SERRE, RHSAPR, ABD. AREA MRM 
体 较 大 ， 边 界 尚 清 ， 根 据 肿 瘤 内 细胞 成 分 的 多 少 肿瘤 质地 可 韧 或 软 。 大 体 切 面 可 见 有 大 
小 不 等 的 坏死 灶 。 肿 瘤 血 供 以 胶 质 肉瘤 最 为 丰富 。 

镜 下 所 见 ， 不 同类 型 肉瘤 可 借 其 所 含 网 硬 蛋 白 〈reticulin) 和 细胞 形态 进行 区 分 。 
纤维 肉瘤 质地 致密 ， 含 大 量 网 硬 蛋 白 和 胶原 成 分 ， 细 胞 成 份 中 等 ， 多 为 梭 形 细胞 。 校 形 
细胞 肉瘤 含有 大 量 细胞 成 份 ， 可 见 网 硬 蛋 白 但 缺乏 胶原 纤维 ， 细 胞 旦 平行 东 状 徘 列 ， 可 
见 有 微小 坏死 类。 多 形 细胞 肉瘤 分 化 最 差 ， 恶 性 度 最 高 ， 以 细胞 成 份 为 主 ， 细 胞 大 小 、 
形态 及 排 列 极 不 规则 ， 瘤 基质 少 ， 少 或 无 网 硬 蛋白 。 瘤 周围 脑 组 织 一 般 可 见 有 明显 的 反 
应 性 胶 质 增生 (reactive glosis)。 胶 质 肉 瘤 镜 下 所 见 以 梭 形 细胞 为 主 ， 可 见 网 硬 蛋 白 基 
质 。 镜 下 肿瘤 可 有 两 种 成 份 ; 全 胶 质 成 份 区 ， 以 星 形 细 胞 为 主 ， 胶 质 纤维 丝 酸性 蛋白 
(GFAP) 染色 阳性 ， 缺 乏 网 硬 蛋 白 和 胶原 成 份 。 四 肉瘤 成 份 区 ， 富 含 网 硬 蛋 和 胶原 ， 缺 
逐 GFAP 阳 性 细胞 。 上 述 二 区 均 可 见 有 非典 型 细胞 或 有 丝 分 裂 相 。 本 组 胶 质 肉瘤 1 例 ， 
纤维 肉瘤 4 例 ， 不 能 分 类 肉瘤 3 例 。 

五 、 临 床 表现 

儿童 颅 内 肉瘤 一 般 病程 短 ,进展 迅速 。 本 组 病史 最 短 8 天 ， 最 长 为 1 年 ， 平 均 为 4.2 
个 月 。 由 于 肿瘤 感性 程度 高 ， 生 长 极 快 ， 往 往 瘤 体 巨大 ， 而 且 侵犯 部 位 广泛 。 本 组 痢 体 
最 大 者 达 10 x 14 x 16cm， 6 例 瘤 体 直径 6 ~ 8 cm， 有 2 例 为 多 发 。 因 此 ， 临 床 症状 较 
严重 且 多 样 化 。 其 临床 症状 与 肿瘤 发 生 部 位 有 关 , 一 般 表现 为 头痛 、 呕 吐 , 视 乳头 水 肿 ， 
在 婴 幼 儿 多 有 头颅 增 大 等 颅 内 压 增 高 症状 以 及 肿瘤 引起 的 限 局 性 体征 。 此 外 硬 膜 外 肿 痛 
往往 伴 有 头皮 肿 物 〈 表 23- 6 )。 


#23-6 颅 内 原 发 肉瘤 临床 表现 8 PD 








E R 例 数 * 征 例 数 
头痛 5 视 乳 头 水 肿 5 
"int 3 TEAN 3 
偏 次 2 AGM SRE AE E+) 2 

大 发 作 1 
bp: 1 视力 减退 2 
眼球 突出 1 Liiii 3 
头皮 肿 物 4 共 济 障碍 2 
行走 不 稳 1 后 组 颅 神经 麻痹 1 
意识 水 平 低下 3 
六 、 辅 助 检查 


(一 ) 头颅 X 线 平 片 、 由 于 肿瘤 可 发 生 于 硬 蜡 外 ， 颇 骨 可 受 侵犯 ,本 组 头颅 平 片 异 党 
者 6 例 ， 其 中 4 例 颅骨 有 破坏 ，3 例 有 颅 内 压 增高 征 。 

(二 ) 脑 超 声波 及 脑 电 图 ”此 瘤 多 发 生 于 幕 上 ， 瘤 体 往往 较 大 ,超声 波 检 出 的 阳性 率 
很 高 。 本 组 有 4 例 A 型 超声 显示 中 线 波 向 对 侧 移 位 。 2 例 脑 电 图 表现 为 局 灶 性 高 幅 慢 波 
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病灶 。 

(三 ) 脑 血管 造影 ”本 组 4 例 做 此 检查 , 脑 血 管 造 影 不 但 能 确定 肿瘤 部 位 ,同时 也 有 
助 于 确定 肿瘤 性 质 。 除 了 显示 相应 部 位 血管 移 位 以 外 ， 肿 瘤 局 部 可 出 现 病理 血管 ， 当 肿 
瘤 侵犯 硬 脑膜 时 可 有 颈 外 系统 供血 ， 当 肿瘤 侵犯 颇 骨 时 ， 可 见 有 松针 样 或 放射 状 血 管 影 
像 ， 此 影像 往往 是 肉瘤 的 造影 特点 。 

(四 ) CT 表现 为 高 密度 或 混杂 密度 影像 ， 注 药 后 肿瘤 可 有 增强 。 

七 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

病人 发 病 较 快 ， 病 程 短 ， 临 床 症状 多 较 明显 。 若 伴 有 头皮 肿 物 或 头颅 X 线 平 片 显示 
骨 质 破坏 ， 应 考虑 肉瘤 之 可 能 。 若 发 生 于 脑 内 者 与 胶 质 瘤 不 易 区 分 ， 需 经 手术 中 冰冻 病 
理 切 片 才 能 鉴别 。 对 于 与 硬 膜 有 关 的 肉瘤 也 需 与 脑膜 瘤 相 鉴别 。 

八 、 治 疗 及 预后 

目前 儿童 颅 内 原 发 性 肉瘤 最 有 效 的 治疗 方法 是 手术 治疗 。 但 由 于 其 恶性 程度 高 ， 侵 
费力 强 ， 广 泛 浸 润 周 围 脑 组 织 ， 手 术 切除 很 难 彻底 ， 因 而 手术 效果 至 今 不 能 令 人 满意 。 

目前 ， 对 纤维 肉瘤 等 间 叶 组 织 肉 冯 尚 无 证 据说 明 手术 后 单纯 放疗 或 化 疗 可 延长 病 儿 
BOE TENE CU 9)。 因 而 术 后 放疗 .化 疗 的 应 用 意义 不 大 ,但 对 弥漫 性 病灶 手术 难以 切除 。 
术 后 很 快 复发 或 有 脑 冰 液 扩散 或 颅 外 转移 者 可 辅 以 放疗 和 /或 化 疗 。 

Morantz 14) 认 为 术 后 放疗 对 于 胶 质 肉瘤 有 一 定 治疗 作用 。 他 综合 多 组 病例 统计 显示 
胶 质 肉 净 术 后 平均 存活 21 周 , 但 若 能 完成 全 脑 全 量 放疗 (6000rad) 者 ， 术 后 平均 存活 时 
间 可 达 33 周 。 但 放疗 加 化 疗 对 存活 无 更 明显 的 改善 。 

值得 注意 的 是 颅 内 原 发 肉瘤 的 发 病 重要 原因 之 一 是 放疗 后 诱发 的 。Waltz (1's) 实验 发 
现 诱发 颅 内 肉瘤 的 放疗 最 小 剂量 为 3000 rad, 特别 是 多 次 放疗 可 使 肉瘤 发 生 率 成 倍增 加 。 
放疗 后 诱发 的 内 瘤 一 般 在 照射 野 发 生 , 其 潜伏 期 Waltz "15) 统 计 为 2 ~ 20 年 ,平均 10.1 年 。 
对 这 类 肿瘤 术 后 放疗 往往 是 不 适宜 的 。 

儿童 颅 内 原 发 肉瘤 的 预后 极 差 。 不 同 肉瘤 预后 有 所 差异 。Christensen ei f ME 
肉瘤 术 后 平均 存活 44 个 月 ， 而 梭 形 细胞 肉瘤 和 多 形 细胞 肉瘤 术 后 平均 存活 分 别 为 27 个 月 
和 12 个 月 以 下 。Morantz se Ht REA MA E 6 个 月 存活 率 为 75%， 而 1 年 生存 率 仅 为 
19%。Tomita '! g 例 儿 童 原 发 颅 内 非 淋 巴 性 肉瘤 中 6 例 于 术 后 3 ~33 月 死亡 。Rueda- 
Franco ' "统计 Ewing 氏 肉瘤 术 后 存活 时 间 为 7 月 ~ 2 年 。 达 到 5 年 以 上 生存 期 者 极 少 。 

本 组 8 例 都 行 手术 治疗 。 肿 瘤 全 切 3 例 ( 脑 内 )， 近 全 切除 者 1 例 ， 肿 瘤 大 部 切除 者 
2 例 ， 活 检 2 例 ( 1 例 头皮 肿瘤 局 部 感染 ， 1 例 肿瘤 广泛 侵犯 )。 术 后 大 部 分 短期 效果 良 
好 。 仅 随 诊 到 2 例 , 1 例 小 脑 多 发 肉瘤 全 切除 术 后 4 年 仍 存活 ， 另 1 例 肿瘤 大 部 切除 术 后 
3 个 月 复发 , 并 在 咽喉 部 发 生 转 移 灶 后 死亡 。 我 们 认为 ， 尽 管 肉瘤 恶性 程度 高 ， 但 如 果 手 
术 尽 可 能 做 到 全 切除 ， 也 有 可 能 使 其 术 后 生存 期 达 数 年 之 久 。 

(GER ERR) 


参考 文献 
1 。 藏 烛 ， 颅 内 肿瘤 1344 例 病理 报告 ， 中 华 神经 精神 杂志 1982，15:228 


2. KEA 中枢 神 经 系统 肿瘤 的 频 发 率 (4541 例 ) 病 理学 分 析 新 医学 ”神经 系统 疾病 附 刊 ”1978， 
4:1 


—349— 


3. EEX. ths RAMA 2H 5 MO 统计 ， 脑 上 上 神经 1958: 10:311 

4 Cushing H. Intracranial tumors, Thomas Pringfield. 1932:59~ 61 

5. Zulch KL. The present state of the classfication of intracranial tumors and its value 
for neurosurgeon, Zeutrable Neurochi. 1957. 17:295 

6 .北京 市 神经 外 科研 究 所 ， 颅 内 9063 例 肿瘤 的 病理 分 析 ”中 华 神经 外 科 杂 志 1985: 1:9 

7. 罗 其 中 等 ， 颅 内 肿瘤 2082 例 分 析 ”中 华 神经 外 精神 科 杂 志 1984; 17:339 

8. Rueda-Franco F, et al, Sarcomas in the central nervous system of children, in; Co- 
ncepts in Pediatric Neurosurgery 2. Karger, NY. 1982: 188-204 

9. Matson DD, Neurosurgery of Infancy and Childhood. sec ed. Charles C Thomas Pub, 
Springfield, Illinois. 1969; 403-644 

10. Koos WT & MI Millet, Intracranial Tumors of Infancy and Childhood.Georg Thie 
me verley, Stutt art, 1971:264-165 

11. Christensen E & DE Lara, Intracranial sarcomas, J Neuropathol Exp Neurol, 1953: 
12:41 

12. Fleming JFR, Intracranial Sarcoma in, Neurosurgery Vol 1 Wilkins RH & SS Re 
ngachary (eds), McGraw-Hill Book Co. NY. 1985: 1030-1035 

13. Slooff ACJ & JL Slooff.Supratentoria! tumors in children in, Handbook of C linical 
Neurology Vol 18. Vinken PJ & GW Bruyn (eds), North-Holland Pub, Co. NY. 
1975: 305-386 

14. Morantz RA, et al, Clinical and pathological study of 2 cases of gliosarcoma, J 
Neurosurg, 1976: 45:398 

15. Waltz TA & B Brownell, Sarcoma; A possible late result of effective radiothera 
py for pituitary adenoma, Report of 2 cases, J Neurosurg. 6666: 24:901 

16. Tomita T & F Gonzalez-Crussi, Intracranial primary nonlymphomatous sarcoma in 
children, Experience with 8 cases and review of the literature, Neurosurg, 1984: 
14:529 


4 $E 


儿童 颅 内 脂肪 瘤 十 分 少见 ， 我 院 自 1955 ~ 1989 年 共 收 治 3 例 病 儿 。 

—. BRE 

颅 内 脂肪 瘤 全 年 龄 组 统计 其 发 生 率 不 到 全 部 颅 内 肿瘤 的 0. 1% '!， 'o。 文 献 报告 发 生 
TEREHEUE (0) Hit UT E] Rokitansky1856 4 B PCR t 38 4 £0 1008802 2-158]. 本 病 儿 童 及 青 
年 相对 少见 。Hoffman (o5 44 BILE LARA, BERRA BEWARE 1 例 ， 占 0. 3% 。 
Gastaut OPPIE 52 2) HAR EA AE 4 例 和 3 例 中 ， 儿 童 发 病 分 别 有 1 例 和 
2 例 。 本 组 3 例 ， 占 同期 2000 例 儿 音 颅 内 肿瘤 的 0. 15% 。 

二 、 性 别 和 年 龄 

本 病 发 病 年 龄 较 轻 ， 约 半数 以 上 发 生 于 儿童 或 青少年 5. 0s 5。 文献 报告 最 小 发 病 
年 龄 仅 为 生 后 数 天 的 新 生 儿 '*'。 本 组 3 例 均 为 2 岁 以 下 婴 幼 儿 , 平 均 年 龄 15.6 个 月 , 颅 内 
脂肪 瘤 的 发 病 性 别 无 明显 差异 , 但 Kazner 5 统计 以 男性 稍 多 。 本 组 男性 2 例 ,女性 1 例 。 

三 、 部 位 及 病理 

关于 颅 内 脂肪 痛 的 起 源 尚 无 统一 认识 ， 曾 有 人 认为 来 源 于 软 脑膜 '*，。 但 目前 较为 
入 们 所 接受 的 起 源 是 与 先天 发 育 有 关 “.s. WwW， 因 而 颅 内 脂肪 瘤 患 儿 常常 合并 有 其 它 先 
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天 畸形 ; MPAA R AAS (corporis calosi agenesia)。 多 数 人 认为 它 并 非 真 正 的 肿瘤 ， 
也 无 恶性 转化 倾向 ， 仅 仅 是 种 纤维 性 错 构 瘤 ， 故 而 本 病 曾 被 称 之 为 脂肪 瘤 病 性 错 构 
TÉ (lipomatous hamartoma) (12, 

HAE A E BUS HA A E F BERI DE RIEA? Slofr <8 Se it WE IE DA RF BERE 
体 者 占 28% 。Nordin t0 统计 15 例 16 岁 以 下 儿童 病例 中 有 7 RAF BEAR, 而 List'sy 
统计 30 例 儿童 鼎 内 脂肪 瘤 患 者 中 位 于 胖 胜 体 者 8 例 。 此 外 大 脑 底 部 、 纵 裂 、 外 侧 裂 、 小 
脑 、 侧 脑室 脉络 从 、 脑 干 、 中 脑 背 侧 、 环 池 、 第 三 脑室 底 及 后 部 等 均 可 发 生 。 木 组 3 例 
中 ，1 例 为 侧 脑 室 脂肪 瘤 合 并 额 部 脑膜 脑 膨 出 ， ARAM E. DERE ES RU 
和 双 侧 脑室 脂肪 瘤 合 并 额 部 头皮 下 脂肪 瘤 ， 另 1 例 为 项 杭 部 大 脑 纵 裂 脂肪 瘤 。 

RAKEAN, MEERES, khh 1 毫米 到 数 厘米 不 等 ， 境 界 清楚 ， 圆 或 分 叶 
状 。 外 被 质 韦 的 纤维 结缔 组 织 各， 礁 壁 及 周围 脑 组 织 可 有 不 规则 这 状 钙化 。 

镜 下 所 见 ， 肿瘤 由 成 熟 的 脂肪 细胞 组 成 ， 细 胞 核 位 于 周边 有 时 可 见 齿 状 胞 核 ， 细 胞 
间 质 为 结缔 组 织 ， 其 中 含有 丰富 的 动 、 静 脉 ， 甚 至 可 见 有 较 大 血管 穿行 其 中 ， 如 屏 胚 体 
前 部 脂肪 瘤 有 时 可 见 大 脑 前 动脉 或 其 分 支 穿行 于 疙 组 织 内 。 脂 肪 细胞 团 周围 包 被 完整 的 
纤维 束 ， 由 疏松 纤维 结缔 组 织 构 成 ， 压 辟 内 可 有 钙化 ， 有 时 甚至 可 见 到 岛 状 新 生 骨 (图 
23-21, 22). 

四 、 临 床 表现 

相当 多 的 颅 内 脂肪 痛 患 儿 临床 并 无 症状 ， 只 是 在 因 其 它 病 就 诊 或 体检 甚至 尸检 时 才 
被 偶然 发 现 。 

部 分 病 儿 虽 有 症状 ， 但 无 特异 性 。 较 有 特征 性 的 是 肘 用 体 脂肪 的 。Gasaut o 报告 
TER Uk TS TUS MU M e PE E RT TER G6 以 上 , 绝 大 部 分 始 于 15 岁 以 前 , 几乎 均 是 限 局 性 发 作 或 
偏 身 发 作 , 如 枉 叶 着 痛 或 偏 身 抽 搞 。 发 作 频 繁 ,药物 难以 控制 。Gerber (4 及 Nabawi (7) 
所 报告 的 癫 痛 发 生 率 也 在 50% 以 上 。 癫 痫 发 生 的 原因 有 人 认为 是 瘤 体 周 围 脑 组 织 发 生 胶 
质变 性 对 脑 组 织 的 刺激 ， 也 有 人 认为 与 脱 胚 体 联合 纤维 被 阻 断 有 关 。 除 癫 靖 外 ， 患 儿 还 
可 表现 为 智力 低下 ， 和 精神 障 碍 ， 行 为 异常 ， 性 格 改变 及 痴呆 等 ， 甚 至 有 的 患 儿 出 现 生长 





图 23-21 脂肪 准 镜 检 由 分 化 良好 的 脂肪 细胞 构成 . 但 已 
失去 正常 脂肪 小 叶 的 组 织 结构 CHE x 200) 
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图 23-22 脂肪 瘤 高 倍 镜 下 ， 细 胞 分 化 良好 CHE x 490) 


迟 洁 。 对 上 述 症状 Silooff ‘8， 认 为 相当 部 分 患 儿 存 在 有 障 用 体 发 育 不 全 ,因而 其 产生 的 原 
因 也 可 能 与 多 种 因素 有 关 。 极 少数 情况 下 病 儿 可 有 颅 内 压 增高 症状 ， 可 能 与 肿瘤 压迫 室 
间 孔 ， 梗 阻 脑 消 液 循环 所 致 ， 

神经 系统 检查 大 多 正常 ,少数 病 儿 可 有 轻 偏瘫 , Slooff '* ?统计 偏 竣 出 现 率 约 为 13%。 

此 外 ，Slooff 's "统计 约 10%% 病 儿 可 同时 合并 颅 外 多 发 脂肪 瘤 , 多 在 前 向 及 前 额 部 ， 
以 大 龄 儿 多 见 ， 导 致 该 处 颅 盖 部 骨 缺 损 。 

本 组 3 例 除 头颅 局 部 软组织 肿 物 外 均 无 临床 症状 ， 2 例 术 后 出 现 交 痛 大 发 作 ( 详 见 
病例 介绍 )。 

五 、 辅 助 检查 

(O 头颅 X 线 平 片 特征 有 三 点 : ORAS THR, AT EAT DEAE OR IEE 
部 位 。@@ 病 灶 表 现 为 圆 或 类 贺 形 透 光 区 ， 人 @@ 透 光 区 周围 弧 形 钙 化 。 合 并 有 头皮 肿 物 时 局 
部 常见 到 颅 裂 或 颅骨 缺损 。 本 组 2 例 头颅 X 线 平 片 检查 ， 1 例 额 骨 正中 颅 裂 ， 另 1 例 额 
骨 正 中 椭圆 形 骨 缺损 。 

(二 ) 脑室 造影 ” 膀 胚 体 脂肪 瘤 气 脑 造 影 可 见 侧 脑 室 两 个 前 角 分 开 , 两 侧 脑 室内 壁 呈 
弧 形 向 侧 脑室 腔 内 突出 。 少 数 情况 下 还 可 发 现 胖 胚 体 缺 如 ， 致 使 侧 脑室 背 缘 成 角 ， 第 三 
脑室 下 压 ， 项 部 有 时 尚 可 见 有 肿瘤 压 迹 。 

(三 ) CT 可 见 胖 用 体 或 其 它 部 位 贺 或 类 贺 低 密度 灶 ， 周 边 弧 形 钙化 带 , 肯 窗 位 有 
时 可 见 有 小 片 新 生 骨 。 病 灶 注 药 后 多 无 增强 (图 23-23)。 

(四 ) MRI 脂肪 瘤 为 短 T1， 长 Tz 信 号 ,周边 钙化 显示 不 如 CT。 无 瘤 周围 水 肿 带 。 

六 、 诊 断 与 鉴别 诊断 

颅 内 脂肪 瘤 临床 定性 诊断 十 分 困难 ， 但 对 有 长 期 疗 痛 发 作 ， 伴 有 智力 障碍 或 合并 有 
其 它 畸形 的 儿童 应 考虑 本 病 存在 的 可 能 性 。 对 这 类 病人 应 做 颅骨 X 线 平 片 及 CT 或 MRI 
检查 ， 既 能 定位 也 可 定性 。 颅 内 脂肪 瘤 需 与 上 皮 样 囊 肿 和 蛛网 膜 夺 肿 相 鉴别 。 上 皮 样 要 
肿 多 发 生 在 桥 脑 小 脑 角 、 中 颅 叫 及 鞍 部 等 处 ,蛛网 膜 赛 肿 好 发 于 侧 裂 、 矣 叶 等 部 位 ,而 颅 
内 脂肪 交 绝 大 多 数 发 生 在 腾 用 体 及 大 脑 纵 裂 等 中 线 部 位 CT 扫描 可 比较 容易 地 做 出 鉴别 。 
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七 、 治 疗 及 预后 

儿童 闫 内 脂肪 瘤 若 位 于 颅 内 
重要 结构 处 ， 又 无 任何 临床 症状 
一 般 不 需要 手术 治疗 , 如 有 抽 摘 ， 
可 予 抗 辣 痛 治疗 以 缓解 症状 。 若 
有 梗阻 性 脑 积 水 者 可 行 分 流 术 ( 侧 
Fil MOS AP CRO. I A Ah ih 
FH Be PS TELE 
内 血管 丰富 ， 脂 肪 组 织 内 有 弥散 
且 致 密 的 纤维 组 织 ， 将 血管 包 囊 
覆盖 ,肿瘤 与 周转 结构 粘连 紧密 。 


即使 行 显 微 手术 也 难以 完全 彻底 
图 23-23 981 岁 3 月 ， 颇 内 脂肪 瘤 CT 平 扫 可 见 切除 。 据 文献 报道 '4) 手 术 切 除 


WERE HA f HE i As, 55 ASL Sb HD LECTURE TERR 疗效 不 十 分 满意 ， 术 后 约 半数 病 


AM 0S 1H fr (E, Tahmonresie 5? 等 报告 21 例 手术 病人 中 10 例 死亡 ， 5 例 无 变化 ， 1 
例 有 严重 神经 系统 损害 症状 ， 仅 5 例 有 好 转 。 国 内 孙 四 方 等 ‘2, 报告 3 LIENS T Hb 
FR, BR ML ECM EL A ha ME, 1 例 术 后 无 进步 ， 只 1 例 术 后 效果 较 好 ， 未 再 
REMM. LS 例 手 术 ，1 ARREDRE, RE REM, 术 后 随 诊 在 第 7 年 时 
死亡 。 另 2 例 做 了 大 部 和 部 分 切除 ， 术 后 1 例 良好 ， 1 例 癫 痫 仍 有 时 发 作 〈 较 术 前 有 所 
减轻 )。 

病例 报告 ， 

例 1， 男 ，112 岁 。 因 生 后 额 部 有 一 指 肚 大 小 软组织 肿 物 ， 逐 渐 增 大 ， 诊 为 “ 脑 
膜 脱出 入院 。 无 抽 搞 史 。 检 查 ， 神 清 ， 反 应 略 迟 钝 ， 前 额 中 线 有 6 x 6 x 4 cm Hc he 
物 ， 透 光 试 验 阴 性 ， 头 颅 大 小 正常 ， 双 障 距 增 宽 ， 不 会 讲话 ， 四 肢 活动 好 ， 肌 力 正 常 ， 
不 会 独立 行走 。CT， 肝 用 体 脂肪 瘤 ， 累 及 第 三 脑室 、 双 侧 脑 家 及 皮下 。 MRI, BARA 
MUERE. EREE BF RL, M 下 为 脂肪 瘤 ， 肿 瘤 自 额 裂 
EMARE, RARE, PRIER, RH, AE, MER. "P 
有 纤维 东 带 ， 与 大 脑 前 动脉 及 周围 结构 粘连 紧密 。 AMA HARM. AGEL HE, (AOR 
2 RRMA RHE. HR POI TTL (DLP BL. 

B2. E. 192 月 。 因 生 后 右 额 肿 物 ， 随 年 龄 增 大 而 长 大 ，4 个 月 时 肿 物 生长 售 
止 。 无 抽 搞 发 作 。 检 查 ， 神 清 ， 头 困 42 厘 米 ， 右 额 肿 物 基底 周 径 为 32cm, 肿 物 约 x 
9 x10cm 大 小 ， 透 光 试验 阴性 ， 神 经 系统 检查 正常 。 头颅 X 光 片 右 额 局 部 颅骨 缺损 。 T 
术 所 见 ， 皮 下 为 脱出 的 脑 组 织 。 脑室 内 有 椭圆 形 光滑 黄 褐 色 肿 物 ， 全 切除 。 病 理 报告 为 
脂肪 瘤 ， 术 后 恢复 良好 ， 随 诊 患 Am RE, RG 7 年 死亡 〈 原 因 不 详 )。 

例 3 ， 女 性 ，1 云 岁 。 AE Fk 项 中 线 处 一 于 核 大 小 软组织 肿 物 ， 逐渐 增 大 ,无 抽 搞 发 
E. RE: MAN, BL 项 中 线 软组织 包 块 约 7 x 9 x 3 cm。 局 部 表皮 无 毛发 ， 透 光 试验 阴 
性 ， 头 颅 X 光 片 局 部 颅骨 缺损 ，CT: 顶 枕 部 纵 裂 脂肪 瘤 延伸 至 皮下 , 有 颅骨 缺损 。 手 术 
所 见 ， 皮下 为 厚 的 脂肪 组 织 经 骨 缺 损 处 进入 纵 裂 ， 手术 行 脂肪 瘤 大 部 切除 ， 术 后 良好 。 
病理 报告 ， 脂肪 瘤 。 
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第 十 节 MA RBH 


颅 内 转移 癌 多 见于 成 人 , 在 儿童 极为 军 见 , 本 组 1955 ~ 1989 年 仅 过 到 2 例 , 现 介绍 如 下 : 

例 1: 女性 , 6 岁 。 入 院 前 10 个 月 因 右 眼 视网膜 母 细胞 瘤 在 某 医院 行 右 眼 球 摘除 术 ， 
术 后 行 放疗 。 近 1 个 月 来 因 头 痛 呕 吐 伴 全 身 抽 搞 入 院 。 检 查 : 神志 清楚 ， 左 眼 视力 、 视 
野 正常 。 左 眼底 正常 ， 眼 球 活动 可 ， 右 为 义 眼 。 头 颇 CT 扫 描 ， 左 矣 顶 深部 高 密度 病灶 ， 
边缘 清晰 , 增强 扫描 后 密度 明显 增高 。 手 术 : 全 麻 下 行 左 显 开 颅 ， 左 本 中 国 皮 质 下 2 cm 
见 葫芦 状 实 性 肿瘤 ， 供 血 丰 富 。 行 大 部 切除 。 术 后 恢复 和 良好。 病理 报 告 : 视网膜 母 细 
Lin 

例 2 女性 ，11 岁 。 间 断 头 痛 40 天 , 以 右 项 杭 为 著 ，20 天 来 加 重 伴 恶心 呕吐 。 检 查 ; 
神智 清醒 ， 眼 底 视 乳 头 水 肿 , 其 它 神经 系统 检查 正常 。 头 颅 CT 扫描 显示 右 顶 杭 有 两 处 孤 
立 占 位 性 病变 ， 分 别 为 3 x 3 x 3 cm、4 x 4 x 4 cm， 类 圆 形 ， 混 杂 密度 ， 增 强 扫描 
肿 物 密度 有 增高 。 胸 片 ， 右 下 肺 见 2 处 肿瘤 ， 圆 形 ， 边 界 清 ， 分 别 为 1 x 1 x Lem, 
1.7x1.7x1.5cm， 右 肺 门 阴影 重 。 手 术 : 全 麻 下 行 右 项 杭 开 颅 ,皮质 下 见 紫红 色 肿瘤、 
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边界 清晰 , 供血 丰富 ， 实 性 , 质 硬 脆 。 全 切除 。 术 后 恢复 良好 。 病 理 报告 ， 小 细胞 型 肺癌 。 

一 、 患 病 率 

颅 内 转移 瘤 在 全 年 龄 组 国内 报告 占 颅 内 肿瘤 的 3.5 一 10% 2 9, 而 尸检 材料 统计 可 
高 达 25 一 35% C, 但 转移 瘤 在 儿童 相当 罕见 。 国 内 蒋 雨 平 统计 254 例 脑 转 移 瘤 中 仅 1 例 
为 9 月 儿童 。 Hoffman” 344 BL JL ERE E JEEP 1 AKER, KTF AA R. Slooff® 
亦 曾 报告 1 例 儿童 骨盆 骨肉 瘤 发 生 颅 内 转移 者 。 本 组 仅 2 Ph E 393 2000 81 JL ILS PE 
figo. 1%。 

二 、 性 别 和 年 龄 

本 瘤 可 在 任何 年 龄 组 发 病 ， 但 以 40~ 60 岁 多 见 ， 发 生 在 15 岁 以 下 者 极 少见 。 颅 内 转 
移 肉 瘤 的 发 病 年 龄 较 转 移 癌 略 高 ， 可 能 与 儿童 肉瘤 发 生 率 相对 较 高 有 关 “'; 本 组 2 例 
年 龄 分 别 为 6 岁 和 11 岁 。 

三 、 部 位 及 转移 来 源 

颅 内 转移 瘤 的 转移 途径 主要 经 过 血行 播 散 ， 国 而 多 发 生 在 莫 上 ， 以 颈 内 动 了 特别 是 
大 脑 中 动脉 分 布 区 ， 如 项 、 额 和 普 叶 多 见 。 全 年 龄 组 统计 转移 瘤 在 幕 上 者 分 布 约 占 
80% È & S D, Slooff ‘8) 统 计 儿 童 幕 上 肿 净 中 转移 痛 约 占 1.9%， 占 大 脑 半球 肿瘤 的 
1.5%。 本 组 2 例 均 位 于 幕 上 , 至 今 为 止 的 儿童 颅 内 转移 瘤 的 报告 绝 大 多 数 也 位 于 幕 上 。 

儿童 颅 内 转移 瘤 的 肿瘤 来 源 和 类 型 与 成 人 也 有 差别 ”成 人 所 常见 的 肺癌 、 和 乳腺 痛 和 
肝 况 的 颅 内 转移 在 儿童 期 均 罕见 , 肉瘤 的 颅 内 转移 儿童 相对 多 见 。 Slooff (8 认为 儿童 以 
肾上腺 交感 神经 母 细胞 瘤 Csympathicoblastoma) 颅 内 转移 较 多 见 。 肿瘤 组 织 学 检查 与 
原 发 肿瘤 相似 (图 23 ~ 25)。 





图 23-24 APR ALIS, MS RAR, ERY 
布 ， 伴 有 坏死 (HE x 100) 


四 、 临 床 表现 

颅 内 转移 瘤 起 病 急 ， 病 程 短 。 本 组 | 例 病史 仅 2 周 。 2 天 内 病情 突然 加 重 ， 腰 穿 血 
性 脑 消 液 ， 被 诊断 为 蛛网 膜 下 腔 出 血 。 转 移 瘤 的 临床 表现 与 颅 内 其 它 性 质 肿瘤 一 样 ， 但 
由 于 转移 瘤 生 长 迅速 ， 肿 瘤 周 围 水 肿 严重 ， 颅 内 压 增高 症状 明显 ， 上 是 出 现 较 早 ， 因 此 首 
发 症状 以 头痛 为 最 常见 ， 其 次 是 呕吐 ， 精 神 症 状 ， 疗 病 等 ， 常 见 体征 中 除 有 了 眼底 视 乳 头 
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图 23 25 Te AE NI HERE (ECT: MESI OUS C IE HE 
fm. SIRAH CHE x 400) 


水 肿 外 ， 限 局 体征 取决 于 肿瘤 的 部 位 ， 常 有 偏 次 ， 偏 侧 感 觉 障碍 、 失 语 、 共 济 失调 等 。 
此 外 ， 颅 内 多 发 转移 痪 ， 由 于 其 影响 到 多 处 脑 结构 ， 可 表现 为 多 处 病灶 的 症状 ( 见 病例 
报告 )。 

五 、 辅助 检查 

(一 ) 脑 峭 液 检 查 ” 颅 内 转移 痛 均 有 颅 内 压 增高 ， 故 慎 做 腰 穿 有 时 脑 峭 液 可 以 查 到 

净 细 胞 ， 对 诊断 有 一 定 帮助 ， 同 时 也 可 做 脑 峭 液 瘙 细胞 的 组 织 学 培养 。 

(二 ) 头 顾 X 线 平 片 ”少数 颅 内 转移 瘤 可 转移 至 颅骨 ， 平 片 可 见 局 部 骨 质 破坏 。 

(三 ) 脑 血 管 造 影 由 于 颅 内 转移 瘤 病 变 多 发 生 在 幕 上 , 又 在 大 脑 中 动脉 分 布 区 ， 因 
此 ， 血 管 造 影 阳性 率 高 ， 除 具有 肿 交 
占 位 改变 外 ， 典 型 病例 ， 可 见 末 梢 动 
脉 血管 呈 抱 球状 ， 或 病理 血管 将 肿瘤 
轮廓 勾 划 成 似 灯笼 状 。 

(qu) CT 表现 为 境界 基本 清楚 
的 圆 形 病灶 ， 周 围 广泛 明显 水 肿 ， 病 
灶 多 数 为 低 密度 ， 有 瘤 内 出 血 时 可 表 
现 为 混杂 密度 。 绝 大 多 数 病灶 有 强化 
较 大 肿瘤 常 表 现 为 不 均匀 强化 ， 提 示 
存在 有 非 强化 性 坏死 灶 ， 寺 性 病灶 还 
可 表现 为 环 状 强化 (图 23 26，27)。 
由 于 广泛 严重 的 痛 周 水 肿 , CT 影像 常 








见 有 明显 的 占 位 效应 。 
d 另外 ， 需 注意 有 相当 部 分 颅 内 转 
H23 26 BLASER HCTOR Sa. BEAMER AE BHA S RIL. Galicich’ Hit 
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AD (B) 
23-27 女 6 Y, 视网膜 母 细胞 瘤 颅 内 转移 CT 扫描 


CA) EH. MNUUCTBIMIIN BS. SR, OS NL e. 
(I) IRE Fifi, HEMMA, B NOE E EH 


(HE) MRI AL 5 ii A, SN HERH, tA SE HK TMK Tos, X 
SUR IE, 5 UPA HPPA AS 5 DC WA E ERREN AE 5 RT AL 

(六 ) 原 发 病灶 检查 针对 病 儿 的 一 般 临 床 表现 和 考虑 可 能 的 转移 灶 来 源 进 行 相应 检 
查 ， 如 胸部 X 线 平 片 、 角 肠 造 影 、 肾 扫描 及 生殖 系统 检查 等 ， 甲状 腺 功能 及 影像 学 检查 
亦 有 助 于 寻找 原 发 病灶 ， 另 外 ， 对 儿童 骨骼 系统 和 淋巴 系统 的 临床 和 影像 学 丛 查 不 容 忽 
视 。 必 要 时 应 对 可 矣 原 发 灶 进 行 活检 以 明确 诊断 。 

六 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

儿童 颅 内 转移 瘤 的 临床 诊断 是 较 困难 的 。 只 有 当 同 时 发 现 原 发 瘤 的 存 在 时 ， 才 能 提 
示 颅 内 占 位 病变 的 性 质 有 转移 癌 的 可 能 ， 否 则 ， 只 有 在 手术 后 经 病理 学 检查 ， 才 能 明确 
诊断 。 此 外 ， 当 辅助 检查 发 现 颅 内 为 多 发 病灶 ， 应 想到 转移 瘤 的 可 能 性 。 

七 、 治疗 及 预后 A 

儿童 颅 内 转移 交 一 经 确诊 ， 一 般 需 手术 治疗 。 手 术 以 切除 病灶 ， 充分 减 压 为 目的 ， 
对 颅 内 多 发 病灶 的 手术 以 减 压 为 原则 ， 可 为 术 后 的 综合 治疗 创造 条 件 。 

术 后 的 放疗 和 /或 化 疗 的 应 用 价值 评论 不 一 ， 主要 与 肿瘤 的 病理 性 质 有 关 。 一 般 
主张 术 后 常规 放疗 。 Fa 18 H HM RHETT , 3500 ~ 5500rad。 另 外 ， Borgelt D 主张 用 大 剂量 短 周 
期 放疗 (2000rad, 1 周 或 3000rad，2 周 ) IF HE 并 认为 其 疗效 明显 优 于 常规 
放疗 。 

化 疗 的 价值 不 肯定 ， 但 对 某 些 肿瘤 如 生 将 细胞 瘤 ， 化 疗 可 改善 预后 ， 所 用 药物 主要 
是 BCNU 和 顺 铂 ，Mada jewicz4) 统 计 转 移 瘤 对 上 述 化 疗 药物 的 反应 率 为 50 6。 

儿童 颅 内 转移 瘤 的 预后 很 差 ， 多 数 患 儿 术 后 生存 时 间 很 短 ， 仅 有 数 月 或 1 ~ 2 年 。 
Galicich ?统计 全 年 龄 组 颅 内 转移 瘤 术 后 存活 时 间 平 均 为 18 个 月 。 本 组 2 例 术 后 存活 
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时 间 分 别 为 4 及 6 个 月 。 
FG ERE 
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